﻿Ediția a șaptea MANAGEMENT NEUROLOGIE de Adams și Victor Maurice Victor Allan X Ropper Adams și Victor MANUAL DE NEUROLOGIE Maurlce Victor, MD Profesor de Medicină și Neurologie Dartmouth Medical School Hanovra, New Hampshlre Distinguished Physician al Veterana Admlnistration White River Jonction, Vermont Allan H Ropper, MD Profesor și președinte al Școlii de Medicină a Universității Tufts Neurologie Șef, Serviciul de Neurologie Sf Centrul Medical Elizabeth din Boston, Massachusetts McGRAW-HILL Medical Publlshlng Dlvislon NewYofk Chicago San Francisco Lisabona Londra Madrid MexicoCity Mitan NewDelhi SanJuan Secul Singapore Sydney Toronto Maurice Victor, Allan X Ropper UN GHID DE NEUROLOGIE de Adams și Victor Ediția a șaptea Traducere din engleză editată de academicianul Academiei Ruse de Științe Medicale N N Iahno Editor științific Dr med Științe, profesorul V A Parfenov Recomandat de Asociația Educațională și Metodologică pentru Educația Medicală și Farmaceutică a Universităților Ruse ca ajutor didactic pentru sistemul de educație profesională postuniversitară a doctorilor AGENȚIA DE INFORMAȚII MEDICALE UDC BBC R P Un ghid de neurologie de Adams și Victor Maurice Victor, Allan X Ropper - M : SRL "Agenția de Informații Medicale", - p : ill ISBN - - - (engleză) ISBN - - - (rusă) Cel mai autorizat ghid din lume oferă informații neuroștiințifice relevante clinic într-un mod concis și ușor accesibil Sunt luate în considerare principalele manifestări ale bolilor neurologice, diagnosticul și tratamentul lor, patologia infecțioasă, ereditară și oncologică a sistemului nervos, bolile cauzate de droguri și alcool Cartea oferă informații actualizate despre progresele în neuroștiință, inclusiv managementul accidentului vascular cerebral, tulburări de personalitate, scleroză multiplă, epilepsie, dureri de cap, neuropatie periferică, boala Alzheimer, boala Parkinson și multe altele Recomandările pentru diagnostic și tratament în ambulatoriu și în ambulatoriu sunt prezentate într-o formă convenabilă Tabelele detaliate și desenele noi care ilustrează o imagine tipică RMN și CT facilitează înțelegerea materialului prezentat Pentru neurologi și medici de specialități conexe, studenți ai universităților de medicină, rezidenți, absolvenți UDC , BBK , Copyright (c) de către The McGraw-HSH Companies, Inc Drepturile AP rezervate ISBN - - - (engleză) (c) Traducere, proiectare și publicare în rusă ISBN - - - (rusă) OOO "Agenția de Informații Medicale", Toate drepturile rezervate Nicio parte a acestei cărți nu poate fi reprodusă sub nicio formă fără permisiunea scrisă a deținătorilor drepturilor de autor Conţinut Cuvânt înainte Lista de abrevieri Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice Capitolul Cercetare clinică în neurologie Capitolul Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Secțiunea I Tulburări de mișcare Capitolul Paralizia Capitolul Tulburări de mișcare și postură datorate leziunilor ganglionilor bazali Capitolul Tulburări de coordonare a mișcărilor și alte tulburări ale funcției cerebel Piava Tremor, mioclon, distonie focală și ticuri Capitolul Dereglarea echilibrului și mersului Secțiunea II Dureri și tulburări de sensibilitate somatică, cefalee și dureri de spate Capitolul Durerea Capitolul Sensibilitatea somatică generală Piava Cefalee Capitolul Dureri de spate, gât și membre Secțiunea a III-a Tulburări ale altor tipuri de sensibilitate Capitolul Dereglarea mirosului și gustului Piava tulburări de vedere Capitolul Dereglarea mișcării ochilor și a funcției pupilare Capitolul Pierderea auzului, amețeli și tulburări de echilibru Neurologie după Adams și Victor Secțiunea GV Epilepsie și tulburări de conștiență Piava Epilepsie și alte afecțiuni convulsive Piava Comă și alte tulburări ale conștiinței Piava Leșin Piava Somnul și tulburările sale Secțiunea V Tulburări ale inteligenței, comportamentului și vorbirii datorate leziunilor cerebrale difuze și focale Capitolul Delirul și alte stări confuzionale Piava Demența și sindromul amnestic (Korsakov) Piava Sindroame neurologice cauzate de leziuni diverse părți ale creierului Piava Tulburări de vorbire Secțiunea VI Anxietate, oboseală, tulburări de dispoziție și atracție Piava Oboseală, nervozitate, iritabilitate, anxietate și depresia Piava Sistemul limbic și neurologia emoțiilor Piava Boli ale sistemului nervos autonom, tulburări respiratorii și înghițirea Piava Tulburări de hipotalamus și neuroendocrine Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neurologia îmbătrânirii Piava Caracteristici ale dezvoltării sistemului nervos Piava Neurologia îmbătrânirii , Partea IV Principalele categorii de tulburări neurologice Piava Încălcarea licorodinamicii și a presiunii intracraniene Piava Tumori intracraniene şi sindroame paraneoplazice Piava Infecții ale sistemului nervos cauzate de bacterii, ciuperci, spirochete, paraziți și sarcoidoză Piava Infecții virale ale sistemului nervos Piava Boli cerebrale Piava Traumatism cranian Piava Scleroza multipla si alte boli demielinizante Piava Boli metabolice ereditare ale sistemului nervos Piava Boli ale dezvoltării sistemului nervos Piava Boli degenerative ale sistemului nervos Piava Boli metabolice dobândite ale sistemului nervos Piava Boli ale sistemului nervos cu deficienţă de nutriţie Conţinut Capitolul Alcoolul și alcoolismul Capitolul Boli ale sistemului nervos cauzate de medicamente sau alte produse chimice Capitolul Boli ale măduvei spinării Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Capitolul Fiziologia contracției musculare și metode de laborator pentru diagnosticarea bolilor neuromusculare Capitolul Boli ale sistemului nervos periferic Capitolul Tulburări ale nervilor cranieni Capitolul Principiile miologiei clinice: Diagnosticul și clasificarea bolilor musculare ІDava Miopatii inflamatorii Capitolul Distrofii musculare Capitolul Miopatii metabolice și toxice Capitolul Boli neuromusculare congenitale Capitolul Miastenia gravis și sindroamele miastenice Capitolul Miotonii ereditare şi paralizii periodice (canalepatii) Capitolul spasme și leziuni locale Partea a VI-a Tulburări psihice Capitolul Nevroze și tulburări de personalitate Capitolul Reacția la pierdere, Depresia reactivă, Depresia endogenă , și psihoza maniaco-depresivă Capitolul Schizofrenii și stări paranoide Index de subiecte cuvânt înainte Cu fiecare nouă ediție a Principiilor de neurologie, însoțită inevitabil de o creștere a volumului de material, cititorii au întrebat tot mai mult despre posibilitatea publicării unei versiuni prescurtate O astfel de carte ar trebui să încapă într-un buzunar sau într-o geantă și să vă permită să navigați rapid într-o anumită situație clinică, atunci când surse mai detaliate nu sunt la îndemână Aceasta este ceea ce s-a făcut Bolile sistemului nervos sunt foarte numeroase, iar manifestările lor clinice variază foarte mult În acest sens, ele trebuie clasificate în traumatice, vasculare, tumorale, infecțioase, degenerative, ereditare etc În manualul Principii de neurologie, descriem bolile neurologice individuale și principalele manifestări clinice ale fiecăreia Acesta oferă o descriere detaliată a tulburărilor funcțiilor sistemului nervos, baza lor anatomică și fiziopatologică, precum și interpretarea clinică În plus, o parte semnificativă a cărții este dedicată malformațiilor și tulburărilor metabolice ereditare (care este importantă pentru pediatri), precum și bolilor musculare, tulburărilor mintale și caracteristicilor biologice inerente acestor boli În această ediție prescurtată a acestui manual, sarcina noastră a fost să ghidăm cititorul către algoritmul de examinare și diagnostic, să prezentăm pe scurt principalele manifestări ale anumitor tulburări neurologice și să descriem abordări ale diagnosticului și tratamentului fiecărui tip de tulburări neurologice O atenție deosebită este acordată celor mai frecvente și tratabile boli, precum și condițiilor de urgență Sunt abordate problemele de alegere a studiilor de laborator și instrumentale, precum și interpretarea rezultatelor acestora În timpul pregătirii ultimei (a șaptea) ediție a Principiilor de neurologie, a devenit necesară revizuirea versiunii prescurtate a cărții Am încercat să prezentăm cea mai actuală viziune asupra tuturor aspectelor subiectelor discutate, în special asupra stărilor de urgență în neurologie cuvânt înainte Deși ediția prescurtată este structurată ca Principiile Neurologiei, aceste cărți nu sunt interschimbabile Acest ghid este un fel de carte de referință care conține principalele prevederi ale "Principiilor" Dr Raymond Adams a adus contribuții semnificative la conținutul cărții, deși nu este enumerat ca unul dintre autorii acestei ediții Dragul meu prieten și mentor Maurice Victor s-a stins din viață cu puțin timp înainte de publicarea acestui manual, pe care l-a numit cu afecțiune "cartița" Timp de un sfert de secol, el a îmbunătățit și a editat cu sârguință textul Principiilor de neurologie cu Dr Raymond Adams (în ultimii ani am avut onoarea să particip la această lucrare) A urmărit constant cele mai recente realizări ale științei și practicii în domeniul neurologiei, completând noile ediții ale cărții De asemenea, avea capacitatea de a selecta cu precizie fraze pentru a exprima gândurile De-a lungul orelor lungi de scris și de discutat detaliile materialului, el mi-a predat multe lecții - nu numai în neuroștiință, ci și în probleme de vorbire competentă în limba engleză Sunt încrezător că cartea va aduce beneficii cititorilor atât în predare, cât și în practica clinică Allan X Ropper, MD Lista de abrevieri HTVL- - virusul limfotrop cu celule T umane de tip ABS - scleroza laterala amiotrofica AVM - malformație arteriovenoasă ADH - hormon antidiuretic ACTH - hormon adrenocorticotrop BAL - antilewisite britanic ICP - presiune intracraniană GABA - acid gama-aminobutiric CT - tomografie computerizată LP - puncție lombară MAO - monoaminoxidază MRA - Angiografie prin rezonanță magnetică RMN - imagistica prin rezonanță magnetică TOC - tulburare obsesiv-compulsivă ADEM - encefalomielita acută diseminată PET - Tomografie cu emisie de pozitroni SM - scleroza multiplă AIT - atac ischemic tranzitoriu Ultrasunete - Ultrasunete CIDP - poliradiculoneuropatie demielinizantă inflamatorie cronică CAG - citidină-adenină-guanidină SNC - sistemul nervos central LCR - lichid cefalorahidian EMG - electromiografie (electromiograma) ECT - terapie electroconvulsivă EEG - electroencefalografie (electroencefalograma) Partea I Studiu pacientii cu boli neurologice CAPITOLUL Cercetare clinică în neurologie Diagnosticul bolilor sistemului nervos, precum și a bolilor altor organe, începe cu o anamneză detaliată și o examinare amănunțită a pacientului Cu toate acestea, simptomele bolilor sistemului nervos, în comparație cu manifestările bolilor altor organe, sunt mult mai variabile, polimorfe și semnificative din punct de vedere diagnostic Acest lucru se datorează faptului că sistemul nervos nu include un sistem omogen, ci este format din mai multe sisteme, fiecare dintre ele unic Mai mult, disfuncția sistemului nervos se manifestă în multe cazuri ca o tulburare de comportament Din acest motiv, luarea anamnezei și examinarea pacienților cu boli ale sistemului nervos necesită adesea timp și necesită îngrijire specială După identificarea simptomelor patologice, medicul stabilește ce structuri anatomice sunt afectate de aspectul lor, adică stabilește localizarea procesului patologic - un diagnostic anatomic sau topic De exemplu, paralizia sau pareza mușchilor feței, brațelor și picioarelor pe o parte, menținând sau crescând reflexele tendinoase, indică, fără îndoială, o leziune a corticospinalului la intersecția piramidelor și deasupra părții pontine a trunchiului cerebral Simptomele diabetului insipid sugerează afectarea hipotalamusului anterior și a glandei pituitare posterioare După cum sa menționat deja, pentru a rezolva aceste probleme, sunt necesare anumite cunoștințe despre anatomia și fiziologia sistemului nervos Din acest motiv, fiecare dintre capitolele despre sistemul motor și senzorial începe cu date anatomice și fiziologice necesare înțelegerii tulburărilor clinice Următoarea etapă a analizei unui pacient neurologic, care are ca scop aflarea cauzei leziunii, necesită alte informații În această etapă, este necesar să se compare datele privind localizarea leziunii cu informații despre caracteristicile debutului și evoluției bolii, istoricul de viață al pacientului, istoricul familial, bolile somatice ale pacientului (hipertensiune arterială, fibrilație atrială, zahăr) Piava Cercetare clinică în neurologie diabet), rezultatele metodelor de cercetare de laborator O comparație a tuturor datelor vă permite să determinați cauza bolii, adică să faceți un diagnostic etiologic Etapele examinării și diagnosticului neurologic (Fig ) se succed într-o anumită secvență logică O interpretare eronată a datelor în prima sau a doua etapă poate duce la faptul că căutarea de diagnosticare va fi efectuată în direcția greșită De exemplu, dacă tremorul sau coreoatetoza (deteriorarea ganglionilor bazali) este interpretată în mod eronat ca mioclon sau epilepsie Kozhevnikov (lezarea cortexului cerebral), atunci localizarea leziunii va fi stabilită incorect Una dintre caracteristicile unice ale neurologiei este eficacitatea și consistența metodei de cercetare clinică în diagnosticul multor boli ale sistemului nervos I II Diagnostic anatomic (topic) + Caracteristici ale apariției si curenti + Alte date medicale + Datele metodelor de cercetare de laborator J Diagnostic patologic sau etiologic IV Diagnosticul sindromic și localizarea leziunii Diagnostic anatomic (topic) III Orez Etapele diagnosticului bolilor neurologice colecție de istorie O persoană cu conștiință și intelect intacte este capabilă să ofere informații fiabile despre problema care l-a adus la medic in orice caz În text, folosim definițiile tradiționale el, el, el, dar asta nu indică genul pacientului - Notă ed Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice există multe circumstanțe care pot împiedica pacientul să facă acest lucru Deci, el poate fi inconștient în momentul primelor simptome ale bolii (de exemplu, cu o criză epileptică sau comoție) Inteligența pacientului poate fi redusă ca urmare a bolii prezente sau a bolilor trecute (demență sau retard mental) Ca urmare a leziunilor cerebrale, pacientul poate prezenta o tulburare de vorbire care interferează cu comunicarea medicului cu el, sau anosognozie, o afecțiune în care pacientul nu este conștient de defectul său neurologic Desigur, sugarii și copiii mici nu sunt capabili să facă o evaluare corectă a stării lor Bariera lingvistică este o altă problemă, deși depășită, care împiedică contactul dintre medic și pacient În funcție de situație, clinicianul ar trebui să solicite ajutor de la un părinte, tutore, membru al familiei, martor ocular al tulburării acute sau un interpret, în funcție de situație Competența și gradul lor de cunoaștere a problemelor pacientului sunt de mare importanță în prima etapă de diagnosticare a bolii Lipsa cunoștințelor exacte despre caracteristicile debutului și dezvoltării simptomelor bolii privează medicul de cele mai semnificative informații de diagnostic EXAMEN NEUROLOGIC Un examen neurologic este o parte integrantă a examenului fizic general În multe boli, examenul fizic se încheie cu un examen neurologic; la un pacient în coma, se efectuează un examen neurologic imediat după evaluarea semnelor vitale și a activității cardiopulmonare Situația clinică determină cât de complet și de detaliat trebuie să fie examenul neurologic Evident, nu este nevoie de un studiu detaliat al funcțiilor mentale superioare la un pacient cu compresie acută a nervului peronier Cu toate acestea, evaluarea stării neurologice ar trebui să fie o parte indispensabilă a oricărui examen medical și să fie efectuată conform unei singure metodologii dezvoltate pentru a nu ignora niciunul dintre cele mai importante elemente ale examinării Opțiunile de examinare neurologică utilizate în diferite situații clinice sunt discutate mai jos Examinarea unui pacient cu i-g somatic sau chirurgical \ boala fara simptome neurologice ? Deși este de dorit o examinare scurtă, aceasta ar trebui să fie amănunțită, iar constatările să fie înregistrate în istoricul medical După ce se stabilește că pacientul este conștient și inteligența acestuia nu este redusă, se evaluează următorii parametri: orientarea în spațiu, timp și sine, funcțiile vorbirii (în timpul unei conversații cu pacientul); Capitolul Cercetare clinică în neurologie reacții pupilare la lumină și acomodare, mișcări ale ochilor; acuitatea vizuală și auzul (în funcție de răspunsurile la întrebări); mișcări ale mușchilor imitatori, mușchilor limbii și gâtului; ținând mâinile întinse înainte și mișcându-se în ele (de exemplu, lovirea vârfului nasului cu degetul arătător); semne subiective ale tulburărilor sensibile; reflexe cu mușchii bicepși și tricepși ai umărului și supinator (carporradial); mișcări active (flexie și extensie) la nivelul picioarelor, picioarelor și degetelor de la picioare; înroșit, Ahile și reflexe plantare; sensibilitate la vibrații și senzație articulară-musculară la degetele extremităților superioare și inferioare; stabilitate si mers În acest caz, întregul examen neurologic durează nu mai mult de minute și uneori relevă tulburări de care pacientul nu este conștient Înregistrarea datelor obținute, chiar și un semn de lipsă de modificări, poate ajuta la diagnosticarea bolilor pacientului în viitor * Examinarea pacientilor cu afectiuni neurologice / Există mai multe manuale privind studiul sistemului nervos (Ross, Glick, Bickerstaff și Spillane, un manual alcătuit de medicii de la Clinica Mauo), care descriu multe tehnici de diagnosticare în detaliu, dar doar cele relativ simple și mai semnificative dintre ele sunt mentionate aici Câteva tehnici specifice de diagnostic sunt discutate în capitolele despre tulburările de conștiență, gândire, funcția nervilor cranieni, sensibilitate, funcții motorii, autonome și sfincteristice A Studiul funcțiilor superioare ale creierului (cortical) În procesul de colectare a unei anamnezi, se notează starea emoțională și comportamentul pacientului, trăsăturile de personalitate, vorbirea și claritatea gândirii, precum și atenția, viteza de reacție și capacitatea de a-și aminti evenimentele Apoi se efectuează o chestionare sistematică a pacientului pentru a-i evalua orientarea, reacțiile emoționale (afect), memoria și alte funcții cognitive și sfera volitivă (impulsivitate, capacitatea de a efectua acte volitive), ținând cont de nivelul de educație și inteligență a pacientului Tehnicile de diagnosticare utilizate la pat includ repetarea unei secvențe de cifre individuale în ordinea înainte și inversă, scăderea succesivă a din și din , repetarea povestirilor sau a unei anumite secvențe de cuvinte la minute după prezentare, amintirea numelor ultimii patru președinți ai țării, verificând memoria pentru evenimente și fapte îndepărtate, ținând cont de vârsta pacientului Dacă există o impresie a unei tulburări de vorbire, se acordă atenție articulației, alegerii cuvintelor în timpul conversației, capacitatea de a numi corect diferite obiecte și părți ale unui obiect (de exemplu, o brățară sau un cap de ceas), repetarea propozițiilor rostite, executarea a două - și comenzi în trei pași, scrieți și citiți Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice Pentru a studia praxis, pacientului i se cere să simuleze realizarea unor acțiuni complexe, cum ar fi aprinderea unei țigări imaginare sau salutul Pentru a evalua funcțiile vizual-spațiale și vizual-motorii, se folosesc tehnici de diagnostic precum împărțirea liniilor în jumătate, desenarea unui cadran de ceas și copierea figurilor Efectuarea de operații aritmetice simple ajută la identificarea atât a tulburărilor de concentrare, cât și a numărării În procesul de realizare a studiului, medicul observă prezența sau absența apatiei, depresiei, neatenției și distracției Un studiu mai complet al funcțiilor corticale superioare este prezentat la p , Metodele abreviate, dar sistematice (de exemplu, Folsfein Brief Mental Status Examination) pot fi, de asemenea, utilizate cu succes pentru evaluarea cognitivă rapidă (p ) B Examinarea nervilor cranieni și a unor tipuri speciale de sensibilitate Un test olfactiv este efectuat dacă pacientul se plânge de o încălcare a mirosului sau gustului sau dacă are o leziune suspectată în fosa craniană anterioară La studierea simțului mirosului, capacitatea pacientului de a recunoaște mirosurile familiare (săpun, cafea, tutun, vanilină) este determinată prin inhalarea pe rând a mirosului din fiecare nară Mirosurile înțepătoare (cum ar fi amoniacul) nu trebuie folosite, deoarece sunt percepute într-o măsură mai mare de terminațiile nervului trigemen decât de cel olfactiv Acuitatea vizuală a fiecărui ochi poate fi evaluată prin citirea unui text din ziar sau folosind un tabel Câmpurile vizuale sunt determinate provizoriu prin compararea lor cu medicul și pacientul; dacă sunt detectate încălcări, acestea sunt specificate de perimetria computerului Dimensiunea pupilei, răspunsurile pupilare la lumină și acomodare, mișcările ochilor și fundul de ochi (discuri optice, retină și vase de sânge) sunt evaluate cu atenție Cu ajutorul înțepăturilor cu un ac și atingând cu bumbac, se examinează sensibilitatea feței; apoi verificați prezența reflexelor corneene Pentru a evalua mușchii feței, pacientul este rugat să-și încrețe fruntea, să închidă strâns ochii, să-și umfle obrajii, să-și arate dinții și să-și strângă buzele Percepția auzului este determinată de testele cu diapazon și, mai exact, de audiometrie Se evaluează poziția limbii în gură și proeminența și pot fi detectate și decolorarea limbii, atrofia papilelor, fasciculații, tremor, precum și atrofia și slăbiciunea mușchilor limbii Studiul reflexelor mandibulare, bucale și de sucție nu trebuie neglijat, mai ales dacă există semne de disartrie, disfagie sau afectare a tractului cortico-spinal Metodologia cercetării este descrisă mai detaliat în capitolele (miros și gust), (viziunea), (mișcările ochilor și patologia pupilară) și (funcția auzului și vestibulară) Capitolul Cercetare clinică în neurologie B Examinarea funcției motorii, a sensibilității și a reflexelor Un număr mare de tehnici simple de diagnosticare sunt utilizate pentru a investiga forța musculară, coordonarea mișcărilor și viteza actelor motorii Pacientului i se cere: să țină ambele brațe sau picioare întinse înainte pentru a depăși gravitația, să atingă alternativ degetul arătător al fiecărei mâini până la vârful nasului sau de degetul cercetătorului, să traseze un cerc sau un pătrat cu degetul arătător, să facă mișcări rapide opuse, se fixează nasturii de pe haine, se desfășoară și se fixează un ac de siguranță și efectuează acțiuni cu unelte cunoscute, se ridică și merg pe degete și călcâie, se îngenunchează sau se ghemuiește și apoi se ridică din această poziție fără ajutor, aleargă călcâiul unui picior de-a lungul suprafeței anterioare a tibiei celuilalt picior, bateți ritmic cu călcâiul pe tibie, atingeți rapid degetul de degetul cercetătorului sau urmați-l Studiul funcțiilor motorii va fi incomplet fără evaluarea mersului și stabilității pacientului, a prezenței sau absenței tremorului, a mișcărilor involuntare, a tulburărilor posturale și a tonusului muscular, care se evaluează la efectuarea mișcărilor pasive la nivelul membrelor Contractia musculara maxima si forta musculara sunt determinate de cercetator si evaluate in puncte După cum sa menționat deja, apraxia este o încălcare a capacității pacientului de a efectua mișcări simple, intenționate, cunoscute de el, menținând în același timp forța și sensibilitatea musculară Studiul reflexelor cu mușchii biceps și triceps, metacarpo-radial, genunchi, Ahile, piele abdominală și plantară vă permite să evaluați în mod adecvat activitatea reflexă a măduvei spinării Pentru a studia reflexul tendonului, se aplică o lovitură rapidă cu un ciocan neurologic pe tendonul unui mușchi relaxat și ușor întins La unii oameni, în special cei cu mușchi mari, reflexele tendinoase sunt greu de obținut; ele pot fi întărite dacă subiectul își strânge degetele și își trage mâinile în lateral cu forță (manevra lui Jendrashik) Dacă reflexele tendinoase sunt crescute, acestea se pot răspândi la grupurile musculare adiacente Identificarea unui reflex plantar extensor (simptomul Babinski) indică o leziune a tractului cortico-spinal Pentru a evoca reflexul Babinski, se efectuează o iritație intensă punctată a marginii exterioare a suprafeței plantare a piciorului Reflexul este considerat pozitiv dacă apare extensia degetului mare și divergența în formă de evantai a celorlalte degete, uneori în combinație cu flexia piciorului la articulațiile genunchiului și șoldului Studiul funcțiilor motorii este discutat mai detaliat în Cap - , dedicat paraliziei, tulburării coordonării mișcărilor, posturii, Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice tulburări de stabilitate și mers Caracteristicile studiului sensibilității, ca parte cea mai dificilă a examenului neurologic, sunt descrise în capitolele despre durere și alte forme de senzații somatice (cap și ) Cele mai frecvente teste de diagnosticare includ determinarea sensibilității la vibrații (pentru aceasta, piciorul diapazonului cu o frecvență de vibrație de Hz este aplicat pe degete de la mâini și de la picioare), studiul sensibilității tactile, sensibilității la durere și senzației articulare-musculare Studiul funcției vezicii urinare, rectului și a altor funcții autonome este descris în Cap , iar simptomele meningiene sunt discutate în cap și Examinarea neurologică a pacienților aflați în comă, a pacienților cu boli psihice și a copiilor ' / •: În fiecare dintre aceste cazuri, în ciuda limitărilor examenului neurologic, se pot obține informații importante despre funcția sistemului nervos Caracteristicile examenului neurologic al pacienților în stare soporoasă și comatoasă sunt descrise în cap Când se examinează pacienții cu boli mintale, nu ar trebui să se bazeze pe cooperarea cu pacientul și ar trebui să fie critic față de declarațiile și opiniile acestuia De exemplu, un pacient deprimat se poate plânge de slăbiciune și tulburări de memorie atunci când aceste simptome sunt de fapt absente Un pacient care suferă de sociopatie poate simula paralizia În acest caz, informațiile primite de la o persoană care cunoaște pacientul îndeaproape sunt de mare importanță Caracteristicile tehnicii de examinare neurologică a sugarilor și copiilor mici sunt descrise în cap SCOPUL METODEI CERCETĂRII CLINICE ÎN NEUROLOGIE Scopul principal al diagnosticului este tratarea eficientă a bolii sau prevenirea dezvoltării acesteia Nediagnosticarea unei boli incurabile nu este la fel de periculoasă ca ratarea unei boli tratabile În general, erorile de diagnostic neurologic sunt posibile din cauza: ) istoric inexact; ) interpretarea greșită a tulburărilor neurologice, evaluarea tulburărilor minime sau a fenomenelor normale ca simptome ale unei boli grave; ) cunoștințe insuficiente despre cea mai cunoscută dintre numeroasele boli ale sistemului nervos; ) apariția unor forme neobișnuite de boli binecunoscute Capitolul Cercetări clinice în neurologie LITERATURĂ Berg, W O (ed ) Principiile neurologiei copilului New York: McGraw-Hill, , pp - Bickerstaff ER, Spillane J L Neurologicei Examination in Clinical Practice, ed a -a Oxford: Blackwell Scientific, Folstein M E, Folstein SE, McHugh P D "Mini-mental status": a practice method for grading the cognitive state of patients for the clinician // Psychiatr Res - - Voi -p Abilități neurologice Glick TH: examinare și diagnostic Boston: Blackwell, Holmes G Introducere în neurologie clinică, ed a -a Revizuit de Bryan Matthews Baltimore; Williams & Wilkins, Clinica Mayo: Examene clinice în neurologie, ed a -a Sf Louis: Mosby, Ross RT Cum să examinăm sistemul nervos, ed a -a Stamford, CT Appleton & Lange, CAPITOLUL Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator În unele cazuri, este posibil să se pună un diagnostic numai pe baza datelor clinice, dar cel mai adesea, acest lucru necesită unul sau mai multe studii suplimentare Volumul cercetărilor suplimentare depinde în mare măsură de situația clinică, de experiența medicului și de încrederea acestuia în diagnostic Revenind la metodele de cercetare de laborator pentru ajutor, medicul ar trebui să aleagă dintre ele doar una sau două proceduri care sunt cele mai informative și să nu trimită pacientul "la întâmplare" să facă un studiu după altul O alegere atentă a metodelor speciale de cercetare face parte din strategia utilizată în examinarea pacientului și utilizarea prudentă a resurselor medicale Alegerea cercetării nu trebuie dictată de simpla curiozitate sau de dorința medicului de a se proteja în prealabil în cazul unui eventual proces Fără îndoială, cel mai semnificativ progres în neurologie și neurochirurgie de la descoperirea razelor X a fost asociat cu introducerea tehnicilor de neuroimagistică asistată de computer, care includ tomografia computerizată (CT) și imagistica prin rezonanță magnetică (RMN) Aceste metode de cercetare fac posibilă obținerea de imagini intravitale ale tuturor părților creierului și măduvei spinării, o parte semnificativă a sistemului vascular, pentru a identifica leziunile din acestea, în timp ce acestea sunt practic inofensive pentru pacient A fost creată o nouă ramură a medicinei, biopatologia Metodele de cercetare vechi, dureroase și potențial periculoase (pneumoencefalografie și ventriculografie) nu sunt utilizate în prezent; nevoia de angiografie radioopaca si mielografie este mult redusa În ultimii ani, angiografia a fost folosită în principal pentru studiul patologiei vasculare, dacă se preconizează îndepărtarea chirurgicală a unei tumori sau malformații vasculare și pentru a evalua gradul de vasoconstricție și prezența vasculitei Radiografia craniului evidențiază doar fracturi ale craniului și unele anomalii craniovertebrale Chiar și studiul lichidului cefalorahidian (LCR) și electroencefalografia (EEG) sunt efectuate mai rar decât înainte Studiul LCR aplicat Capitolul Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator unsprezece în principal pentru diagnosticarea proceselor inflamatorii de natură infecțioasă și neinfecțioasă, a tumorilor creierului și a membranelor sale, precum și pentru confirmarea diagnosticului de scleroză multiplă (SM) și a unei mici hemoragie subarahnoidiană EEG este utilizat în principal pentru diagnosticul crizelor epileptice, precum și pentru intoxicații și tulburări metabolice Metodele de cercetare, care sunt discutate mai jos, joacă un rol important în diagnosticarea multor boli ale sistemului nervos Metodele de cercetare utilizate pentru anumite boli (sau un grup de boli) sunt discutate în secțiunile despre aceste boli CT SCAN CT se bazează pe determinarea gradului de absorbție a razelor X în oasele craniului, LCR, substanța cenușie și albă a creierului și a vaselor de sânge, urmată de analiză computerizată Pentru a face acest lucru, capul este translucid în mai multe planuri orizontale și verticale folosind mai mult de de raze X Pe imaginile obținute se pot diferenția oasele și structurile creierului (sau măduvei spinării), care au densități diferite De asemenea, CT vă permite să vedeți hemoragii, malformații arteriovenoase (MAV), înmuiere și umflare a țesutului cerebral ca urmare a unui atac de cord sau a unei leziuni, abcese și neoplasme, face posibilă evaluarea dimensiunii și locației sistemului ventricular și a modificărilor în volumul creierului Expunerea la radiații în timpul unei scanări CT este aceeași ca și pentru o radiografie a craniului Ultimele scanere CT produc imagini foarte clare arătând șanțurile și circumvoluțiile, nucleii caudat și lenticulari, capsula internă, talamusul și hipotalamusul, nervii optici și mușchii ochiului, trunchiul cerebral și cerebelul (Fig ) Este ușor de determinat localizarea procesului patologic în cazul leziunilor distructive și invazive ale acestor structuri Îmbunătățirea clarității imaginii prin injectarea unui agent de contrast vă permite să vedeți zone de încălcare a barierei hematoencefalice, leziuni mici și structuri vasculare care nu sunt vizibile în modul obișnuit Tehnicile de ultimă oră (angiografia CT spirală cu contrast) permit vizualizarea și mai bună a vaselor de sânge Principalele dezavantaje ale CT sunt incapacitatea de a obține o imagine clară a structurilor fosei craniene posterioare (datorită artefactelor din structurile osoase) și de a detecta infarctele ischemice într-un stadiu incipient, uneori în câteva zile IMAGISTICĂ PRIN REZONANȚĂ MAGNETICĂ La fel ca CT, RMN oferă imagini ale secțiunilor subțiri ale creierului în orice plan Rezoluția RMN este mai mare decât cea a CT Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice Orez Imagine CT axială (orizontală) a emisferelor cerebrale la nivelul nucleilor lenticulari LCR în ventriculii laterali apare întunecat Densitatea nucleilor caudat și lenticular este mai mare decât a capsulei interne Un avantaj suplimentar al RMN este utilizarea radiațiilor neionizante Pentru RMN, pacientul este plasat într-un câmp magnetic puternic, în care protonii țesutului cerebral și LCR își schimbă orientarea în funcție de locația liniilor câmpului magnetic Utilizarea radiațiilor speciale de radiofrecvență face ca protonii să rezoneze și să își schimbe orientarea Oprirea radiațiilor readuce protonii la starea lor inițială Energia de radiofrecvență, care este acumulată și apoi eliberată de protoni, este supusă analizei computerizate, pe baza căreia se construiește o imagine Folosind diverse secvențe de puls și metode de înregistrare a energiei eliberate atunci când protonii revin la starea lor inițială, este posibil să se obțină imagini ale diferitelor structuri ale sistemului nervos, medii lichide, materie albă și cenușie, sânge acumulat și în mișcare (prin crearea -numite imagini T și T , FLAIR, imagistica cu densitate de protoni, imagistica ponderată prin difuzie, imagistica cu eco în gradient și angiografie prin rezonanță magnetică (MRA) Modelele moderne de tomografe MR vă permit să obțineți cea mai precisă imagine; poate determina dimensiunea tuturor structurilor nucleare individuale, există un contrast mare de imagine între materia cenușie și cea albă RMN-ul este mult mai bun decât CT, relevă afectarea părților profunde ale lobului frontal și structurilor fosei craniene posterioare și a regiunii joncțiunii craniovertebrale, canalului spinal; este posibil să se obțină imagini ale acestor structuri în trei proiecții fără artefacte din structurile osoase (Fig ) RMN-ul poate vizualiza clar leziunile Capitolul Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator Orez A - Tomograma axială ponderată T a creierului la nivelul nucleilor lenticulari Substanța cenușie pare mai strălucitoare decât substanța albă Imaginea LCR din ventriculul lateral și al treilea diferă prin cea mai mare luminozitate; imaginea nucleilor caudați, a cochiliei, a talamusului este mai strălucitoare decât imaginea mingii palide; B - Imagine ponderata T cu formare de semnal de ecou gradient la nivelul maduvei cervicale in proiectia sagitala Semnalul de mare intensitate din LCR asigura un efect "pielografic" Regiunea joncțiunii craniovertebrale este vizibilă clar demielinizare Din păcate, în prezent, RMN-ul relevă adesea o modificare structurală a substanței albe din zonele centrale și perivetriculare, a cărei cauză nu este încă clară, dar va deveni clară în viitorul apropiat Fiecare dintre produsele de descompunere a eritrocitelor - methemoglobina, hemosiderina și feritina - poate fi distins, ceea ce face posibilă determinarea duratei hemoragiei și observarea procesului de resorbție a acesteia RMN-ul permite diagnosticarea unui atac de cord mai devreme decât CT, iar anumite metode, cum ar fi imagistica ponderată prin difuzie, pot detecta un atac de cord în primele minute ale dezvoltării sale Tehnici speciale sunt utilizate pentru studiul arterelor și venelor mari (MRA (Fig ) și venografie prin rezonanță magnetică) Studiul tulburărilor de neurodezvoltare folosind RMN este o direcție nouă și promițătoare în neurologie ANGIOGRAFIE Introducerea unui agent de contrast în arterele craniene face posibilă diagnosticarea îngustării sau ocluziei arterelor și venelor, disecția arterelor, angiita, Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice Orez Angiografie prin rezonanță magnetică: A - partea cervicală a carotidei comune, carotidei interne și externe și arterelor vertebrale; B - artere intracraniene: cercul arterial al creierului mare, arterele cerebrale medii și anterioare, artera principală și ramurile lor principale malformatii vasculare si anevrisme saculare Odată cu dezvoltarea tehnicilor CT și RMN, utilizarea angiografiei a fost limitată la diagnosticul acestor tulburări Sub anestezie locală, un cateter este introdus în artera femurală sau brahială și trecut de-a lungul aortei și ramurilor acesteia (carotide, artere vertebrale) pentru a fi fotografiat Profesioniștii cu experiență pot imaginea malformațiile vasculare ale măduvei spinării prin injectarea unui agent de contrast în ramurile colaterale ale arterelor spinale anterioare Angiografia digitală cu scădere, o metodă mai avansată de angiografie standard folosind tehnologia computerizată, îmbunătățește imaginea vaselor principale ale gâtului Avantajul acestei tehnici este că este necesară o cantitate mică de agent de contrast pentru imaginea vaselor; rezoluţia instrumentelor este comparabilă cu cea a angiografiei radioopace În timpul angiografiei sunt încă observate cazuri rare de deces și o morbiditate de , %, în principal datorită creșterii leziunii vasculare existente sau dezvoltării unui hematom sau ocluzie a vasului la locul inserării cateterului ULTRASONOGRAFIE Metode de cercetare cu ultrasunete (ultrasunete), care se bazează pe efectul Doppler (modificarea semnalului cu ultrasunete atunci când este reflectat de o mișcare Capitolul Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator - -============= ===== - - ■ ■ mediu) sau pe analiza semnalului cu ultrasunete reflectat din structurile fixe, fac posibilă obținerea unei imagini a vaselor mari ale gâtului (carotide, vertebrale), a vaselor intracraniene ale bazei creierului, precum și a creierului sugari Ecografia este utilizată în principal în diagnosticul stenozei carotide (Capitolul ) la adulți și a hemoragiilor periventriculare la nou-născuți Dopplerografia transcraniană este utilizată pentru a măsura fluxul sanguin și calibrul vaselor intracraniene TOMOGRAFIA CU EMISIE DE POZITRONI ȘI TOMOGRAFIA COMPUTERIZĂ CU EMISIE DE FOTON SINGUR Aceste metode de cercetare, bazate pe utilizarea preparatelor cu radioizotopi, fac posibilă studierea fluxului sanguin și a metabolismului în creier Ele sunt utilizate în principal pentru a studia anumite boli cerebrovasculare și demențe, pentru a clarifica localizarea focarelor epileptogenice și, de asemenea, pentru a distinge o tumoare cerebrală de zonele de necroză prin radiații adiacente acesteia STUDIUL PUNCTIILOR LOMBALE SI LCR Indicații pentru puncția lombară (LP): ) Măsurarea presiunii LCR și obținerea unei probe de LCR pentru studii celulare, biochimice și bacteriologice ) Introducerea în spațiul subarahnoidian a medicamentelor pentru rahianestezie, a unor antibiotice și a medicamentelor anticanceroase ) Introducerea de preparate radioopace în timpul mielografiei sau preparate radioactive în timpul cisternografiei scintigrafice În procesele volumetrice intracraniene însoțite de presiune intracraniană (ICP) foarte mare, LP este periculoasă, deoarece poate provoca sau crește hernia temporală sau cerebeloasă Prin urmare, dacă se suspectează o creștere a presiunii intracraniene, este necesar să se efectueze CT sau RMN înainte de LP, ale căror rezultate, în comparație cu datele clinice, vor decide oportunitatea LP Puncția cisternă și puncția spațiului subarahnoidian în coloana cervicală superioară sunt, de asemenea, proceduri sigure, care, totuși, trebuie efectuate numai de un specialist cu experiență Măsurarea presiunii LCR se efectuează cu pacientul într-o stare relaxată, culcat pe o parte, cu picioarele îndoite la articulațiile genunchiului și șoldului Presiunea normală a LCR variază de la la mm de apă Art , iar la o anumită poziție mică Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice fluctuații ale nivelului de presiune asociate cu fluctuațiile pulsului și mișcările respiratorii La presiunea LCR foarte mare (> mm coloană de apă), aceasta trebuie limitată la obținerea cantității minime de lichid necesară și după aceea, în funcție de diagnosticul suspectat și de starea pacientului, se injectează manitol și se observă scăderea presiunii în manometru Se evaluează aspectul LCR, proba acestuia este trimisă la laborator; în funcție de situația clinică, se folosesc următoarele (mai multe sau toate) metode de cercetare: numărarea numărului și tipului de celule, depistarea microorganismelor, determinarea nivelului de proteine și glucoză cu determinarea simultană a nivelului de glucoză din sângele periferic, examinarea microscopică a sediment obtinut prin Centrifugarea LCR proaspat, electroforeza si imunoelectroforeza proteica pentru determinarea continutului de gammaglobuline si a altor fractii proteice, anticorpi oligoclonali, determinarea raportului IgG/albumina, cercetare biochimica (continut de lactat, pigmenti, amoniac, CO , pH, enzime etc ), studii bacteriologice și virologice Dacă LCR este opalescent sau galben-roșu (xantocromie), trebuie centrifugat imediat într-un tub conic € pentru a determina prezența globulelor roșii Dacă se obține un supernatant clar după centrifugare, atunci se poate presupune că sângele a intrat în LCR ca urmare a unei leziuni vasculare în timpul puncției Cu toate acestea, supernatantul poate căpăta și o nuanță galbenă atunci când o cantitate mare de plasmă intră în LCR (ca urmare a unei hemoragii masive, atât spontane, cât și traumatice) sau cu hiperbilirubinemie Unele virusuri și alte microorganisme care sunt greu de izolat din LCR (virusul herpes simplex, micobacterii, prioni etc ) pot fi detectate în prezent folosind metode speciale de diagnostic molecular Studiul LCR este o metodă de diagnostic necesară pentru inflamația meningelor (meningită), hemoragia subarahnoidiană și leziunile tumorale (metastatice) ale meningelor LP este o metodă practic sigură de examinare dacă CT și RMN nu evidențiază o masă intracraniană și nu există edem papilar După LP, fluxul constant de LCR și presiunea sa scăzută pot provoca o durere de cap care apare în poziție așezată sau în picioare De regulă, durerea de cap scade după câteva zile, dar dacă acest lucru nu se întâmplă, atunci introducerea a - ml de sânge autogen (propriu) al pacientului în spațiul epidural al coloanei lombare (plasture de sânge epidural, p ) poate avea un efect terapeutic Slăbiciunea tranzitorie a mușchiului drept lateral pe una sau ambele părți este o altă complicație, mai puțin frecventă, dar îngrijorătoare a LA Capitolul Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator mielografie radioopaca Această metodă de diagnosticare vă permite să obțineți o imagine a spațiului subarahnoidian al măduvei spinării În timpul LP, se injectează - ml de agent de contrast solubil în apă în spațiul subarahnoidian, după care pacientul este transferat într-o poziție înclinată Această procedură este aproape la fel de sigură ca LP În combinație cu CT, mielografia este un instrument de diagnostic valoros pentru vizualizarea canalului rahidian cervical, herniei de disc, exostoze și tumori Deși această metodă de diagnostic cedează treptat locul IRM, ea continuă să fie utilizată în cazurile dificile de diagnosticare ELECTROENCEFALOGRAFIE EEG este principala metodă de investigare la pacienții cu epilepsie și suspiciune de crize epileptice; are valoare diagnostica si in anumite boli toxice si metabolice, in studiul tulburarilor de somn, si in unele boli rare precum encefalopatia spongiforma (cap ) Un dispozitiv pentru înregistrarea activității electrice a creierului - un electroencefalograf - conține - sau mai multe unități de amplificare identice care vă permit să înregistrați simultan activitatea din diferite zone ale capului Ritmurile electrice ale creierului, care trec prin oasele craniului și țesuturile moi ale capului, sunt amplificate în așa măsură încât puterea lor devine suficientă pentru mișcarea stiloului, care înregistrează oscilații sub formă de undă cu o frecvență de , - W (oscilații pe secundă) la o viteză a benzii de cm /Cu În prezent, înregistrarea cu stiloul este înlocuită cu tehnologia digitală, care vă permite să vedeți activitatea pe ecranul monitorului și să o lăsați în memoria computerului Ca rezultat, EEG este înregistrat ca un set de linii ondulate paralele, al căror număr corespunde numărului de blocuri sau canale de amplificare Electrozii, care sunt plăci de tablă sau argint și sunt de obicei în formă de disc cu diametrul de , cm, sunt atașați de scalp cu un material adeziv (colodion); pasta de electrod de contact este folosită pentru a îmbunătăți contactul electrodului cu scalpul În timpul studiului, pacienții stau de obicei întinși într-un scaun confortabil sau pe un pat, cu ochii închiși, într-o stare de relaxare timp de - de minute Pe lângă înregistrarea EEG în stare calmă, se folosesc o serie de teste de activare, precum hiperventilația (timp de minute), stimularea stroboscopică a retinei (fotostimularea) cu o frecvență de la la Um, somnul medical și natural Pe fig prezintă EEG normal, descărcări epileptice generalizate și focale, EEG în comă hepatică și moarte cerebrală EEG în diferite stadii ale somnului este descris în Cap Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice Orez A - a-ritm normal în derivațiile posterioare (canal inferior) cu o frecvență de - Hz În derivațiile frontale (canalul superior) a fost înregistrat un artefact de la mișcarea ochilor La deschiderea ochilor se observă o reducere a ritmului a; B - fotostimulare În timpul stimulării stroboscopice (se notează flash-uri de lumină pe canalul inferior), la o persoană sănătoasă, asimilarea ritmului a fost înregistrată în derivațiile posterioare (răspuns vizual evocat după fiecare fulger de lumină); C - stimularea stroboscopică cu o frecvență de Hz (pâlpâirile luminoase sunt observate pe canalul inferior) a provocat un răspuns fotoparoxistic sub formă de activitate a undelor de vârf la sfârșitul perioadei de stimulare la un pacient care suferă de epilepsie; D - EEG al unui pacient cu convulsii motorii parțiale pe partea stângă Descărcări focale (tepi) au fost înregistrate în regiunea frontală dreaptă (canalele - ) Activitatea electrică a emisferei stângi (nu este prezentată în figură) fără modificări patologice Capitolul Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator Orez (continuare) D - epilepsie în absență mică; sunt detectate descărcări de vârf generalizate cu o frecvență de Hz După încetarea bruscă a activității patologice, apare activitatea normală de fond; £ - unde delta neregulate lente de amplitudine mare au fost înregistrate în regiunea frontală dreaptă (canalele și ) Pacientul are un glioblastom localizat în emisfera dreaptă a creierului, totuși, același model EEG poate fi detectat cu un atac de cord, abces sau contuzie cerebrală; G - dezorganizarea grosieră a activității de fundal în combinație cu descărcări repetate de unde ascuțite de amplitudine mare (cu o frecvență de aproximativ descărcare pe secundă) în toate derivațiile Acest tip de EEG este caracteristic bolii Creutzfeldt-Jakob treizeci Partea I Examinarea pacienţilor cu boli neurologice Orez (sfârșit) - stadiul exprimat al comei hepatice În toate derivațiile, sunt înregistrate unde lente (cu o frecvență de aproximativ Hz) în locul activității normale Pe EEG sunt prezentate unde trifazate, uneori înregistrate în această boală (canalul ); Și - o comă profundă din cauza stopului cardiac Tăcerea bioelectrică pe EEG Când se utilizează cel mai mare câștig la EEG, ECG (katsal inferior) și alte artefacte pot fi înregistrate și, prin urmare, curba EEG poate să nu fie complet "plată" sau izoelectrică Cu toate acestea, activitatea ritmică a creierului este absentă POTENȚIALE EVENITATE Cu ajutorul tehnologiei computerizate, este posibil să obțineți un răspuns rezumat la câteva mii de stimuli vizuali, auditivi sau tactili și să îl urmăriți de la periferie până în zona corespunzătoare a cortexului cerebral Acest lucru vă permite să determinați încetinirea propagării impulsurilor nervoase în mai multe părți ale căilor senzoriale, chiar dacă nu există manifestări clinice ale tulburărilor senzoriale Dacă sunt depistate tulburări vizuale, auditive sau somatosenzoriale, se poate stabili localizarea leziunii Această metodă de cercetare este utilizată cu cel mai mare succes în diagnosticul SM STIMULARE MAGNETICĂ CORTICALĂ Stimularea neinvazivă cu impulsuri scurte unice ale unui câmp magnetic intens în partea superioară a coroanei sau în regiunea coloanei cervicale determină activarea nedureroasă a cortexului motor și a sistemului cortico-spinal Cu această metodă, poți rіava Metode speciale de cercetare instrumentală și de laborator pentru a determina încetinirea sau lipsa conducerii impulsurilor nervoase de-a lungul căilor motorii descendente ELECTROMIOGRAFIE, STUDIUL CONDUCTIVITĂȚII NERVIVE, BIOPSIA MUSCHILOR ȘI NERVILOR Aceste metode de cercetare sunt descrise în Cap Biopsia pielii, a conjunctivei și a creierului are uneori valoare diagnostică și este descrisă în descrierea acelor boli în care sunt utilizate aceste metode PERIMETRIE, AUDIOMETRIE ȘI EXAMINARE FUNCȚIILE LABIRINTULUI Aceste metode de studiere a vederii, auzului și echilibrului sunt descrise în Cap și PSIHOMETRIE ȘI CERCETARE NEUROPSIHOLOGICĂ Studiul inteligenței, funcțiilor mentale superioare, comportamentului și emoțiilor este utilizat în diagnosticul demenței, retardului mintal și bolilor mintale (cap , și ) STUDIUL GENETIC ȘI ALTE METODE DE CERCETARE DE LABORATOR Datorită dezvoltării rapide a geneticii moleculare, testele de sânge (testarea ADN) sunt acum posibile pentru a diagnostica multe boli ereditare, precum coreea Huntington, neuropatia Charcot-Marie-Tooth, amiloidoza, unele forme de distrofii musculare și boli mitocondriale Metodele de diagnosticare a acestor boli sunt menționate în capitolele relevante Pe lângă aceste numeroase metode speciale de cercetare de laborator, se pot obține o mulțime de informații utile despre bolile metabolice și toxice ale creierului prin determinarea nivelurilor sanguine de O , CO , glucoză, amoniac, uree, sodiu, potasiu, magneziu, calciu, tiroxină, cortizol, vitamina B , aminoacizi și o gamă largă de medicamente și toxine LITERATURĂ Bigner S H Citologia lichidului cefalorahidian (CSF): status actual and diagnostic applications // J Neuropathol Ex Neurol - - Voi - P Chiappa К H (ed ) Potenţiale evocate în medicina clinică, ed a II-a New York: Lippincott-Raven, Ediția I Trecere în revistă a efectelor schizofreniei spontane Hartog Chase WA Color Atlas of CSF Cytopathology New York: Elsevier/Olanda de Nord, Fishman RA Lichidul cefalorahidian în bolile sistemului nervos, ed a II-a Philadelphia: Saunders, Oilman S Imaging of the brain // N Engl J Med - - Sinele - p , Greenberg JO (ed ) Neuroimaging: un însoțitor la principiile lui Adams și Victor de neurologie, a -a ed Nou Yoik: McGraw-Hill Latchaw RE (ed ) Tomografia computerizată a capului, gâtului și coloanei vertebrale, ed a II-a St Louis St Louis: Mosby/Year Book, Lee SH, Rao K C V G , Zimmerman RA (eds ) RMN cranian ahd CT, ed a -a New Yoik: McGraw-Hill, Modic MT, Masaryk TJ, Ross J și colab Imagistica prin rezonanță magnetică a coloanei vertebrale, ed a -a Sf Louis: Mosby/Year Book, Niedermeyer E, Da Silva E L Electroencefalografia, ed a III-a Baltimore: Uiban și Schwarzenbeig, Osbom AG Diagnostic Neuroradiologie Sf Louis: Mosby/Year Book, Thompson EJ Lichidul cefalorahidian // J Neurol neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice SECȚIUNEA I TULBURĂRI MOTORII CAPITOLUL Paralizia În mod tradițional, termenii "paralizie" și "plegie" sunt folosiți pentru a se referi la o pierdere completă sau aproape completă a forței musculare; iar "pareza" este o scădere parțială a forței musculare, adică paralizie parțială Pe baza studiilor clinice și fiziologice, se pot distinge două tipuri de paralizie sau pareză: ) din cauza leziunilor neuronilor motor inferiori; ) din cauza afectarii neuronilor motori superiori (caile cortico-spinal si cortico-nucleare) DETERMINAREA NEURONILOR MOTORI INFERIORI Date anatomice și fiziologice l ?: Neuronii motori inferiori includ toate celulele coarnelor anterioare ale măduvei spinării (neuroni motori alfa) și neuronii motori somatici ai trunchiului cerebral Fiecare neuron, cu ajutorul axonului său, inervează de la la sau mai multe fibre musculare; celula nervoasă, axonul său și fibrele musculare inervate formează împreună unitatea motorie, la care se face referire și prin termenul fiziologic "cale comună finală" Toate diferențele de putere, viteză și raza de mișcare sunt legate de numărul și dimensiunea unităților motrice și de frecvența descărcărilor acestora Distrugerea unei celule nervoase motorii sau a axonului acesteia determină paralizia tuturor fibrelor musculare inervate de acestea, indiferent dacă sunt implicate în activitate reflexă sau voluntară În unele condiții (de exemplu, boala neuronului motor, compresie Gpava Z Paralych rădăcină pedică), apare o excitabilitate anormală a neuponilor motori, ceea ce duce la contracții spontane repetate ale tuturor fibrelor musculare inervate de aceștia, care se manifestă clinic sub formă de zvâcniri involuntare ale fasciculelor musculare sau fasciculații Dacă în procesul patologic sunt implicate multe unități motorii, apar crampe sau spasme musculare Fasciculațiile în care nu există slăbiciune musculară, atrofie și pierderea reflexelor au aproape întotdeauna un prognostic favorabil Ele diferă de micile contracții izolate ale fibrelor musculare individuale asociate cu pierderea conexiunii lor cu nervul (denervare) și se numesc fibrilații; sunt prea mici și, prin urmare, invizibile cu ochiul liber, dar sunt detectate prin electromiografie (EMG) Axonii multor celule nervoase motorii formează rădăcina spinală anterioară și partea motrică a nervilor cranieni Mai multe rădăcini, împletite între ele, formează plexuri nervoase, din care provin nervii periferici, purtând fibre motorii, senzoriale și autonome Fiecare dintre mușchii mari este inervat de mai multe rădăcini nervoase adiacente și de obicei de un singur nerv periferic Prin urmare, paralizia care apare atunci când celulele cornului anterior și rădăcinilor nervoase sunt deteriorate este diferită de paralizia cauzată de afectarea nervului periferic În orice mișcare sunt implicați mai mulți mușchi; unii dintre ei acţionează ca agonişti, alţii acţionează ca antagonişti sau sinergişti Interacțiunea lor este reglată la nivelul măduvei spinării sau al trunchiului cerebral printr-un mecanism numit inervație reciprocă Efectuarea unor acte motorii complexe, cum ar fi reflexe de apărare în flexie, reacții de sprijin, reflexe de extensie încrucișată și tonice ale gâtului, reglarea tonusului, posturii, posturii și mersului, implementarea mișcărilor voluntare, se bazează pe mecanismele spinale intersegmentare ale măduvei spinării și integrarea lor cu sistemele cortico-spinal și alte suprasegmentare Reflexul miotatic, sau tendinos, se bazează pe o întindere bruscă a mușchiului și excitarea fusurilor musculare care se desfășoară paralel cu fibrele musculare (Fig ) Impulsurile aferente de la fusurile musculare intră în segmentul corespunzător al măduvei spinării și sunt transmise direct (monosinaptic) neuronilor motori alfa Neuronii motori gamma mici mențin o tensiune constantă în fibrele fusurilor musculare Mușchii conțin terminații nervoase sensibile (cum ar fi organul tendonului Golgi) care sunt sensibile la tensiunea musculară și pot provoca inhibiție În măduva spinării, inhibarea se realizează prin celule Genshaw - de exemplu interneuroni inhibitori Deși fusurile musculare și organul tendonului Golgi au efecte diferite asupra neuronilor motori, interacțiunea lor vă permite să reglați volumul și puterea mișcărilor * Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice h h fusul muscular Organul tendonului Golgi Nodul spinal al rădăcinii posterioare Fibre gamma eferente Fibre alfa organul Golgi Motor Terminal înregistrări Fibre în jos S, Fibre aferente ale fusului muscular Ax muscular Placă de capăt motor Orez Smucitură a tendonului rotulian (Folosită cu permisiunea lui Carpenter și Sutin) O lovitură cu un ciocan neurologic pe tendonul cvadricepsului femural sub rotulă determină o întindere rapidă a mușchiului, care excită proprioreceptorii mușchiului - fusi musculari (vezi Fig ) Fibrele aferente care provin din fusurile musculare se termină în măduva spinării la nivelul segmentului C, în timp ce fibrele aferente din organul tendonului Golgi se termină la nivelul segmentului C fibrele eferente provin din neuronii motori ai cornului anterior al aceleași și subiacente segmente, formând un arc reflex Fibrele motorii care ies din segmentul S sunt trimise către mușchii ischio-jambierii, ceea ce ilustrează calea bisinaptică prin care influențele inhibitorii ajung la mușchii antagoniști Diagrama mai mică ilustrează bucla gamma Fibrele eferente care provin din neuronii motori gama se apropie de mușchi capitolul heretenu Contracția fibrelor intrafusale în părțile polare ale fusului neuromuscular duce la întinderea părții mijlocii (ecuatoriale) a fusului și la fluxul de impulsuri aferente în direcția centrală Excitația este transferată de-a lungul fibrelor aferente către neuronii motori alfa, ale căror procese periferice se apropie de fibrele musculare extrafusale Astfel, bucla gamma reflexă este finalizată Atât neuronii motori alfa, cât și neuronii motori gamma sunt abordați prin fibre descendente din sistemele suprasegmentare Reflexul de flexie dureros sau protector se realizează cu activarea fibrelor aferente de tip A- și C de calibru mic Acesta este un reflex polisinaptic; impulsurile aferente provoacă excitarea multor celule ale cornului anterior (ceea ce duce la flexia membrului) și a altor neuroni motori, care suprimă activitatea mușchilor antagoniști (extensori) Odată cu înfrângerea tuturor sau aproape a tuturor neuronilor motori ai cornului anterior sau a fibrelor lor motorii, toate mișcările voluntare, posturale și reflexe din mușchii inervați de aceștia se pierd Mușchii paralizați devin relaxați și moi; rezistenţa lor în timpul mişcărilor pasive este slab exprimată sau absentă (hipotensiune sau atonie) din cauza scăderii tonusului muscular normal Această afecțiune este denumită paralizie flască În plus, după denervare, în mușchi se dezvoltă încet un proces atrofic pronunțat; în - luni, volumul muscular normal scade cu - % Dimpotrivă, cu atrofia din inactivitate (de exemplu, dacă membrul este în ghips pentru o perioadă lungă de timp), pierderea volumului muscular nu depășește de obicei - % Cu paralizia periferică, reflexele tendinoase sunt absente Studiile electrofiziologice relevă o scădere a amplitudinii potențialului de răspuns muscular obținut în timpul stimulării nervoase și prezența potențialelor de fibrilație în mușchii afectați Dimpotrivă, contractilitatea non-reflexă ca răspuns la stimularea musculară directă (lovirea cu un ciocan neurologic) poate fi păstrată Manifestările paraliziei flasce depind de localizarea leziunii Încălcarea sensibilității și a funcțiilor vegetative, combinată cu paralizia flască, indică deteriorarea nervului periferic Dacă se păstrează sensibilitatea, atunci sunt afectați neuronii motori ai coarnelor anterioare (neuronopatie motorie spinală), rădăcinile anterioare (radiculopatie) sau fibrele motorii ale nervilor periferici (neuropatie motorie) Bolile care afectează neuronii motori ai coarnelor anterioare includ scleroza laterală amiotrofică (ABS) și poliomielita (rar în prezent) Cel mai frecvent exemplu de leziune acută generalizată a rădăcinilor nervoase periferice, în care tulburările senzoriale sunt de obicei mai puțin pronunțate decât cele motorii, este sindromul Guillain-Barré Partea P Principalele manifestări ale bolilor neurologice Activitatea neuronilor motori ai măduvei spinării poate crește în anumite condiții, ceea ce duce la apariția de spasme musculare, fasciculații, miochimie (contracții în formă de undă ale fasciculelor de fibre musculare) și crampe Aceste fenomene sunt discutate în cap ÎNFRINGEREA CORTICO-SPINALĂ SI ALTI NEURONI SUPERIORI Zona motorie a cortexului este, fiziologic, o zonă a cărei iritare cu un stimul de intensitate minimă provoacă mișcări izolate Din punct de vedere anatomic, această regiune a cortexului este situată în partea posterioară a lobilor frontali și include trei zone: precentrală (câmpul ), premotor (câmpul ) și o zonă motorie suplimentară pe suprafața medială a girusului frontal superior și cingular Cu toate acestea, se știe că neuronii aflați în afara acestor zone, în principal în girusul postcentral (zona senzorială), sunt capabili să provoace mișcare Căile motorii descendente care provin din cortexul motor se numesc tractul piramidal sau corticospinal Acești termeni sunt adesea folosiți interschimbabil, dar acest lucru nu este în întregime corect Strict vorbind, calea piramidală este doar o parte a sistemului cortico-spinal care trece prin piramidele medulei oblongate Deteriorarea în zona piramidei medulei oblongate nu duce la apariția tuturor simptomelor de hemiplegie persistentă care apar atunci când sistemul cortical-spinal este deteriorat la niveluri superioare Tractul cortical-spinal direct începe de la celulele Betz ale cortexului motor (numărul lor este de la la de mii); alți neuroni din zonele motorii, premotorii și motorii suplimentare ale cortexului și celulele unor zone somatosenzoriale ale cortexului din lobul parietal (lobul lui Brodmann , , și , vezi Fig ) Axonii tuturor acestor celule trec prin coroana radiantă, femurul posterior al capsulei interne, trunchiul cerebral, baza punții și piramida medulei oblongate (Fig ) Prin piramidă trec aproximativ milion de fibre, ceea ce reprezintă doar % din fibrele care își au originea în cortexul motor În zona de tranziție a medulului oblongata către măduva spinării, majoritatea ( - %) dintre aceste fibre trec pe partea opusă și formează un tract lateral cortical-spinal încrucișat, care se termină la diferite niveluri segmentare ale măduvei spinării Majoritatea acestor fibre se termină pe neuronii intercalari, care, la rândul lor, formează conexiuni cu neuronii motori ai coarnelor anterioare; fibrele rămase (aproximativ - %) se termină direct pe neuronii motori ai coarnelor anterioare O mică parte din fibrele tractului cortico-spinal nu trece pe partea opusă și formează un tract cortical-spinal anterior și lateral neîncrucișat capitolul Nucleul III nervul cranian Miez roșu ^ Materia neagră trunchiul cerebral nucleul motor; Nervul cranian V * Nucleul nervului cranian VII Nervul cranian V ' ' - - * V' : sistemul sistemului cerebral | Natura modificării în wanus muscular Fenomenul "jackknife" (spasticitate); ± rigiditate Rigiditate plastică, constantă în timpul mișcărilor pasive, sau intermitentă (fenomenul "roată dințată"); hipotensiune arterială în boala cerebeloasă Distribuția hipertensiunii musculare Flexorii membrelor superioare, extensorii membrelor inferioare Flexorii membrelor și trunchiului (predominant) sau extensorii tuturor membrelor Mișcări involuntare Niciuna Tremor, coree, atetoză, balism, distonie Reflexe tendinoase Creștere Normală sau ușor crescută Simptomul lui Babinski Pozitiv Negativ Pareza mișcărilor voluntare Detectată Absenta sau ușor exprimată Riva Tulburări de mișcare și postură datorate leziunilor ganglionilor bazali Acest capitol tratează tulburările asociate cu afectarea ganglionilor bazali sau a sistemului strionigral și denumite în mod tradițional tulburări de mișcare extrapiramidală Bolile cerebelului sunt descrise în capitolul următor Funcționarea normală a ganglionilor bazali este asociată cu sistemele corticospinal și cortical-nuclear descrise în Cap și se află sub influența lor Studiile fiziologice efectuate pe primate au arătat că în timpul performanței tuturor abilităților motorii dobândite, ganglionii bazali și cerebelul, a căror activitate este parțial sub controlul cortexului cerebral, sunt activate mai devreme decât sistemele corticospinal și cortical-nuclear În ciuda relației funcționale strânse dintre sistemele piramidal și extrapiramidal, simptomele deteriorării acestora diferă semnificativ (vezi Tabelul ) ÎNFRINGEREA SISTEMULUI STRIONIGRAL După cum se arată în fig și , din zonele prefrontal, premotor și motor adițional, precum și din alte zone ale cortexului cerebral, fibrele merg către nucleul caudat și putamen (care formează împreună striatul) S-a stabilit că în fiecare emisferă a creierului există DAR milioane de neuroni corticostriatali și doar milion de neuroni corticospinali Neuronii striatului, diferiți ca formă și mărime, formează conexiuni cu părțile laterale și mediale ale pallidumului (bilul palid) Segmentul lateral sau exterior formează conexiuni bilaterale cu nucleii subtalamici, care, la rândul lor, sunt conectați cu segmentul interior al pallidumului și cu partea reticulară (nepigmentată) a substanței negre; Putamenul și nucleul caudat primesc fibre recurente din celulele pigmentate ale substanței negre Din pallidum, în principal din segmentul său medial, provin două mănunchiuri de fibre eferente Ansa și mănunchiul lenticular se desfășoară în direcția medială și caudală și formează conexiuni sinaptice cu nucleii ventrolateral și intralamelar ai talamusului, unde se termină și căile de la nucleii dințați ai cerebelului și nucleii roșii Aici, în partea ventrală a nucleilor talamici, are loc integrarea impulsurilor din ganglionii bazali și cerebel; după care sunt trimise la sistemul cortico-spinal Din nucleii ventrolaterali ai talamusului încep fibrele care intră în girobul precentral și în cortexul motor suplimentar (câmpurile și ) O altă buclă provine din zonele de asociere frontală (premotorie) ale cortexului; fibrele acestei bucle se apropie de nucleul caudat și de talamus și apoi revin din nou la cortexul prefrontal În plus, există mai multe bucle separate care implică nucleii centromedial și parafascicular Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Orez Reprezentarea schematică a căilor aferente ale striatului Fibrele corticostriate, pornind din multe zone corticale, sunt proiectate în zona cochiliei (putamen); fibrele de pe suprafața medială a cortexului vin în principal la nucleul caudat Fibrele nigrostriatale pornesc din partea compactă a substanței negre Fibrele talamostriatale provin din complexul centromedial și parafascicular al nucleilor talamici: CMN - nucleu centromedial; DMN - nucleu dorsomedial; BS - bila palida: VK - capsula interna; C - coajă; CR - miez roșu; CHS - substanță neagră; ZVLYa - nucleu ventrolateral posterior; PVN - nucleu ventrdial posterior talamus, precum și tegmentul mezencefal și nucleii subtalamici Fiecare dintre structurile aparținând sistemului ganglionilor bazali are conexiuni bidirecționale cu o altă structură În primele etape ale mișcărilor intenționate, zonele asociative ale cortexului sunt activate prin bucle de proiecție care le conectează cu ganglionii bazali Din punct de vedere fiziologic, se crede că ganglionii bazali funcționează ca o "casă de compensare": atunci când se efectuează orice mișcare intenționată sau automată, un tip de mișcare este îmbunătățit, în timp ce altele, cele inutile sunt suprimate Astfel, ganglionii bazali joacă un rol major în reglarea direcției, vitezei și amplitudinii mișcărilor Studiile farmacologice au stabilit că rolul de mediator în sistemul striopalidar este jucat de dopamina sintetizată din tirozină și Riva Tulburări de mișcare și postură datorate leziunilor ganglionilor bazali Orez Reprezentare schematică a ganglionilor bazali ilustrând principalele căi eferente ale striatului și conexiunile bilaterale dintre globul pallidus și nucleul subtalamic hidroxifenilalanina Dopamina este secretată de celulele pigmentare ale substanței negre și are un efect inhibitor asupra receptorilor celulelor striatale Acetilcolina, secretată de celulele mari ale striatului, are un efect stimulant Astfel, dopamina și acetilcolina sunt antagoniste Efectul inhibitor al pallidumului se realizează cu ajutorul acidului gamma-aminobutiric (GABA) și al encefalinei Principalele căi de proiecție de la cortex la striat sunt glutaminergice Alți mediatori importanți și căi implicate în funcționarea ganglionilor bazali sunt prezentați în Fig Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Orez Reprezentarea schematică a principalelor căi de neurotransmițători și a efectelor acțiunii acestora în cercurile neuronale cortico-subcortical-talamic Liniile și cercurile îndrăznețe indică neuronii care au un efect inhibitor; cercuri albe și linii subțiri - neuroni care au un efect excitator Se presupune că segmentul intern (medial) al globului pallidus (GS) și zona reticulară a substanței negre (SN) funcționează ca un întreg și acționează prin căile GABAergice asupra talamusului (nucleii anteriori ventrolateral și ventral) și pedunculopontine nuclee (PPN) Neuronii dopaminergici ai substanței negre compacte (SN) au un efect excitator pe o parte a striatului și un efect inhibitor pe cealaltă parte, care formează conexiuni cu globul pallidus exterior (lateral) (SB) și nucleul subtalamic (STN) Această schemă a fost obținută pe baza efectelor pe care medicamentele farmacologice le au asupra activității motorii și electrofiziologice a fiecăreia dintre aceste structuri, cu toate acestea, rezultatele tratamentului chirurgical nu corespund întotdeauna cu aceasta Substanța P și encefalina au un efect modulator asupra GABA în căile neuronale care provin din striat (luat cu permisiunea de la: Alexander GE, Crutcher MD: Funcțional architecture of basal ganglia circuits: Neural substrates of parallel processing) Trends Neurosci : , ): Glu - glutamina; DA - dopamina; SR - substanta P; T - talamus capitolul Manifestări clinice ale bolilor ganglionilor bazali Într-o clasă de boli extrapiramidale, reprezentată de boala Parkinson, defectul principal se manifestă prin akinezie sau hipokinezie, care caracterizează incapacitatea pacientului de a face mișcări rapide la nivelul membrelor O scădere a activității motorii (hipokinezie sau sărăcirea mișcărilor) se extinde și la mișcările automate mici care sunt prezente în mod constant la o persoană sănătoasă (un pacient care suferă de parkinsonism stă nemișcat, fața este ca o mască) Mișcările voluntare și mișcările în funcție de sarcină sunt efectuate cu o oarecare întârziere (timp de reacție lent) și sunt lente (bradikinezie) Baza, aparent, este o încălcare a mișcărilor rapide (balistice) Pentru a efectua o mișcare voluntară, este necesară activarea repetată și repetată a mușchilor agonişti Efectuarea mișcărilor alternante este dificilă Bradikinezia este de obicei însoțită de rigiditate, dar nu este cauzată de aceasta (Tabelul ) Tabelul Corelații clinicopatologice în tulburările de mișcare extrapiramidală Rigiditate plastică monolaterală asociată cu tremor de repaus (sindrom parkinsonian) Substanța neagră pe partea opusă asociată cu alte structuri Hemibalism unilateral și hemicoree Nucleu subtalamic opus (corp Lewis) sau conexiuni între corpul Lewis și pallidum Coreea cronică (Corea Huntington) Nucleu caudat și putamen Atetoză și Distonie Striat (striat) pe partea opusă; localizarea leziunii în distonia musculară deformatoare este necunoscută Incoordonare, tremor "intenționat" și hipotonie (cap ) Leziune homolaterală a emisferei cerebeloase sau peduncul cerebelos mediu și inferior sau chiasmă în peduncul (leziune homolaterală sub chiasmă sau leziune contralaterală deasupra chiasmei) Rigiditate decerebrată (creșterea tonusului în extensorii extremităților), opistoton Leziune de obicei bilaterală în tegmentum la nivelul nucleilor roșii sau între nucleii roșu și vestibular Velopaluina și miocloia facială (mioclonia ritmică) Tractul tegmental central pe partea homolaterală Mioclonie difuză Degenerescență neuronală, de obicei difuză sau predominant în cortexul cerebral, cortexul cerebelos și nucleii dințați Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Rigiditatea este a doua componentă a sindromului parkinsonism Spre deosebire de spasticitate, tonusul muscular este crescut în funcţie de tipul plastic sub forma unei rezistenţe uniforme care apare la nivelul muşchilor agonişti şi antagonişti la începutul unei mişcări voluntare sau pasive şi persistă pe tot parcursul acesteia O scădere a forței musculare și o modificare a reflexelor tendinoase nu au fost pronunțate A treia componentă a bolii Parkinson este un tremor ritmic, de - vibrații pe secundă, tremor în repaus ("repaus"), în principal la nivelul degetelor, membrelor superioare și bărbiei (vezi capitolul ) La efectuarea mișcărilor voluntare, se observă o suprimare temporară a tremorului Odată cu întinderea pasivă a mușchilor în stare de hipertensiune musculară, există o discontinuitate ritmică a rezistenței musculare ("roată dințată"), care poate reprezenta o manifestare simultană a tremorului și rigidității Alte tipuri de tremor asociate cu afectarea diferitelor părți ale sistemului extrapiramidal sunt descrise în cap Manifestările descrise mai sus sunt combinate cu o tendință la o postură de flexie: capul este înclinat înainte, umerii sunt coborâți, brațele și genunchii sunt ușor îndoiți Alte manifestări importante ale parkinsonismului sunt răspunsul afectat, dezechilibrul și tulburările de postură Un pacient în picioare sau așezat, dezechilibrat, nu îl poate restabili, ceea ce duce la instabilitate și căderi Aceste tulburări stau la baza mersului caracteristic bolii Parkinson: pacientul face o serie de pași rapidi, mici înainte sau înapoi, de parcă ar încerca să-și "atingă din urmă" centrul de greutate (mers mic) Încălcarea mersului și a reflexelor posturale duce adesea la cădere Tabloul clinic este completat de sărăcia expresiilor faciale (hipomimie) și clipirea rară Componentele de mai sus ale sindromului parkinsonism sunt cele mai frecvente manifestări de afectare a sistemului nigrostrial; totuși, leziuni mai mari care implică striatul, pallidum (globus pallidus) și substanța neagră pot duce la rigiditate izolată Mișcările involuntare - coreea, balismul, atetoza și distonia - sunt alte simptome caracteristice ale bolii ganglionilor bazali Coreea - mișcări rapide, involuntare, aritmice, care implică degetele, mâinile, întregul membru sau alte părți ale corpului Grimase, sunetele respiratorii reprezintă alte manifestări ale coreei În intervalele dintre mișcările involuntare, tonusul la nivelul membrelor afectate este redus Coreea poate fi limitată la o parte a corpului (hemicoreea); dacă mușchii proximali ai membrelor sunt implicați în mișcări și acestea sunt neobișnuit de intense și ample, tulburarea este considerată hemibalism Spre deosebire de alte mișcări involuntare, s-a stabilit o anumită localizare a leziunii pentru hemibalism - nucleul subtalamic opus Riva Tulburări de mișcare și postură datorate leziunilor ganglionilor bazali Hiperkineza coreică este principala manifestare a coreei Sydenham (coree minoră) și a coreei femeilor însărcinate, care sunt probabil boli de natură imunitară asociate cu reumatism, precum și coreea lui Huntington, cu toate acestea, mișcările au caracterul de coreoatetoză Hemicoreoatetoza poate apărea după hemiplegie cu recuperare parțială Utilizarea excesivă a levodopei de către pacienții care suferă de parkinsonism duce la apariția unei coreoatetoze limitate sau generalizate, care este, de asemenea, cea mai frecventă manifestare a diskineziei tardive datorită utilizării pe termen lung a antipsihoticelor (vezi capitolele și ) Coreoatetoza este observată și în multe boli metabolice ereditare (capitolul ) Atetoză - mișcări involuntare relativ lente, asemănătoare viermilor, urmate una de alta Membrele iau alternativ poziţia de flexie-supinaţie şi extensie-pronaţie În intervalul dintre mișcările involuntare, tonusul mușchilor extremităților poate fi crescut în funcție de tipul de spasticitate sau rigiditate, care este determinată de localizarea bolii de bază, dar hipotensiunea este mai des observată Contracția simultană a mușchilor agonist și antagonist împiedică mișcări precise și intenționate Când încercați să efectuați o mișcare care necesită participarea unui grup de mușchi agonişti, există o contracție simultană a mușchilor adiacenți (spasm intenționat) Atetoza poate fi generalizată, după cum se observă în boala Huntington, atetoză dublă (datorită hipoxiei perinatale), encefalopatie hepatică cronică, otrăvire cu medicamente (fenotiazide, haloperidol, levodopa), diferite boli degenerative ale ganglionilor bazali (vezi capitolul ) și un grup specific de mușchi cervicali sau cranieni, așa cum se observă în distonia oromandibulară idiopatică, diskinezia tardivă și torticolisul spastic (vezi pp și ) A fost descrisă o formă familială rară de coreoatetoză paroxistică Atetoza și coreea sunt agravate de oboseală și agitație și sunt ameliorate de odihnă Distonia sau spasmul de torsiune se manifesta prin aparitia unor posturi patologice, de obicei datorate miscarilor atetoide la unul sau mai multe membre, trunchi, umar si centura pelviana, maini si picior Posturile distonice apar, de asemenea, fără atetoză și pot fi intermitente sau reversibile la început, dar devin persistente mai târziu Distonia se caracterizează prin contracția simultană a mușchilor agoniștilor și antagoniștilor, ceea ce determină o postură anormală în partea implicată a corpului La fel ca coreoatetoza, distonia este o manifestare a multor boli degenerative ereditare, precum și o complicație a utilizării pe termen scurt sau lung a anumitor medicamente (fenotiazide, haloperidol) sau este o formă locală de extrapi- Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice boala ramidă care implică mușchii feței, gurii, mandibulei, limbii, gâtului sau mâinilor (a se vedea versiunea completă în limba engleză a acestei cărți pentru detalii) Hiperkineza coreică, atetoidă și distonică sunt atât de des combinate încât poate distincția lor nu este atât de importantă În unele cazuri, situația este și mai complicată atunci când aceste hiperkinezii sunt combinate cu tremor, mioclon și ataxie În acest sens, unii cercetători evită clasificările dubioase ale hiperkineziilor și numesc toate tipurile acestor din urmă diskinezii Localizarea propusă a leziunii, care stă la baza tulburărilor de mișcare extrapiramidală, este prezentată în Tabel Unele întrebări din domeniul fiziopatologiei mișcărilor involuntare rămân încă neclare Coreoatetoza indusă de dopamină este probabil asociată cu hiperactivitatea unor celule putamen La maimuțe, distrugerea nucleilor subtalamici, care în mod normal asigură un efect inhibitor puternic asupra globului pallidus și a talamusului anterior, duce la apariția "dischineziei coreice" la brațul și piciorul opus; în absența acestei influențe inhibitorii, se înregistrează descărcări coreice neregulate în pallidum neafectat, de unde se crede că provin În plus, dischinezia coreică poate înceta cu distrugerea suplimentară a pallidumului, fibrelor pallidofugale sau nucleelor talamice ventrolaterale Se crede că hiperkineza coreoatetoidă în boala Gentiyggon este, de asemenea, asociată cu eliminarea efectului inhibitor asupra pallidumului, care în acest caz se datorează leziunii părții caudale a striatului Литература Brodai А Căi care mediază influențele supraspinale asupra măduvei spinării - ganglionii bazali // Neurological Anatomy in Relation to Clinical Medicine, ed a -a New York: Oxford University Press, Cap P - Brooks V B Bazele neuronale ale controlului motor New York: Oxford University Press, Carpenter MD, Sutin J Corpul striat Ц Human Neuroanatomy, ed a -a Baltimore: Williams & Wilkins, P - Marsden C D , Obeso JA Funcțiile ganglionilor bazali și paradoxul sugerii stereotaxice în boala Parkinson // Creierul - - Voi - P Watts BL, Koller Ж C (eds ) Tulburări de mișcare Principii și practică neurologică New York: McGraw-Hill, Young A V , Reppu JB Jr Aspecte farmacologice ale disfimcției motorii // Boli ale sistemului nervos, ed a II-a / A K Asbury, G M McKhann, W L McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, , p - CAPITOLUL Tulburări de coordonare a mișcărilor și alte tulburări ale funcției cerebeloase Structura și funcția cerebelului sunt oarecum mai puțin complexe și mai bine înțelese decât alte părți ale sistemului nervos În conformitate cu caracteristicile anatomice și funcționale, cerebelul poate fi împărțit în trei părți (Fig ): Lobul floculonodular; reprezintă cea mai veche parte a cerebelului în termeni filogenetici Un alt nume este "vesgibulocerebelul", deoarece principalele căi aferente pătrund în această parte a cerebelului din nucleii vestibulari prin pedunculii cerebelosi inferiori; funcția principală este menținerea echilibrului Lobul anterior sau paleocerebel; include în principal partea anterioară a vermisului și zonele adiacente ale emisferelor cerebeloase Un alt nume este "spinocerebel", deoarece căile aferente sunt căile cerebeloase spinale, care provin din proprioreceptorii mușchilor și tendoanelor Spinocerebelul afectează în principal menținerea posturii (poziția corpului) și reglarea tonusului muscular, precum și coordonarea mișcărilor extremităților inferioare (mers) Cota din spate, sau neocerebel; este format din partea mijlocie a viermelui și emisferele cerebeloase Lobii posteriori ai cerebelului primesc fibre aferente din cortexul cerebral prin nucleii trunchiului cerebral si mai departe prin pedunculii cerebelosi medii Funcția acestei părți a cerebelului este de a coordona mișcările voluntare inițiate la nivelul cortexului cerebral Funcția neocerebelului este doar parțial cunoscută Căile eferente, pornind de la cortexul cerebelos, constau în principal din axonii celulelor Purkinje și se termină în nucleii profundi ai cerebelului (nuclei dentați, sferici și de tip cort) Fibrele care pornesc de la nucleii profundi ai cerebelului sunt trimise către cortexul cerebral și unele nuclee ale trunchiului (în principal către măslinele inferioare) ca parte a trei căi principale: Ui lobul central educaţie Orez" Reprezentarea schematică a cerebelului; sunt prezentate principalele fisuri, lobii și lobulii cerebelului; în stânga este împărțirea cerebelului în trei părți, reflectând etapele filogenezei Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice capitolul Căi încrucișate dentat-roșu-nuclear-talamic și dentat-talamic care trec prin pedunculii cerebelosi superiori Aceste căi se termină în nucleii ventrolaterali ai talamusului (căile care leagă scoarța cerebrală cu striatul și pallidum sunt proiectate într-o altă parte a nucleilor ventrolaterali ai talamusului), de unde căile care duc la girusul pre și postcentral al talamusului cortexul provine Trasee cort-vestibulare care duc la nucleii vestibulari si formarea reticulara a trunchiului Legături directe ale cerebelului cu neuronii alfa și gama ai coarnelor anterioare ale măduvei spinării Astfel, cerebelul influențează activitatea motorie a măduvei spinării atât indirect prin conexiuni cu cortexul motor al emisferelor cerebrale și nucleii trunchiului cerebral și căile descendente care pleacă de la acestea, cât și direct prin conexiuni cu neuronii motori ai coarnelor anterioare ale coloanei vertebrale cordon Principalele căi ale cerebelului sunt prezentate în Fig Fiecare dintre căile eferente cerebeloase are propriul său sistem mediator Caracteristicile structurale ale elementelor celulare ale cerebelului asigură procesarea și generalizarea rapidă a informațiilor motorii și senzoriale care intră în cerebel Studiile lui Thach la primate au arătat că implicarea cerebelului în inițierea și reglarea mișcării se datorează includerii cerebelului în rețelele neuronale circulare cortical-pons-cerebelos-talamo-cortical, care încep să funcționeze în timpul mișcării mult mai devreme decât are loc activarea cortexului Interesant este că mișcările voluntare sunt pregătite de lobii frontali, ganglionii bazali și cerebel SIMPTOME DE PERTURBARE A FUNCȚIEI CEREBELARE Deteriorarea cerebelului duce la următoarele simptome: Încălcarea coordonării mișcărilor (ataxie) Tulburări de echilibru și mers Tremor cauzat de ataxie și hipotensiune arterială Scăderea tonusului muscular Deteriorarea pedunculilor cerebelosi duce la aceleași simptome care apar cu leziuni mai extinse ale emisferelor cerebeloase Întrucât tracturile cerebeloase eferente care se îndreaptă spre emisferele cerebrale trec pe partea opusă, iar tracturile corticospinale se încrucișează, cu o leziune unilaterală a cerebelului, tulburările motorii apar pe partea homolaterală (pe partea leziunii) Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Nucleii ventrolaterali ai talamusului Miezuri roșii Substanța cenușie a părților profunde ale trunchiului tegmentum Partea celulară mică Partea celulară mare Tract nuclear-bulbar roșu Tract nuclear-spinal roșu Nuclear roșu cale talamică mezencefal Fibrele senzoriale care duc la cortexul motor (câmpurile , ) calea dentat-talamică Corky I | Zimțat | * Decusatie in tegmentul anterior al trunchiului Căile nucleare cerebelo-operculare și cerebelos-roșu Peduncul cerebelos superior Orez" Conexiunile cerebelului cu nucleele roșii, talamusul și cortexul cerebral (Adaptat după: House EL și colab : A Systematic Approach to Neuroscience, a treia ed New York: McGraw-HilL ) capitolul Coordonarea afectată a mișcărilor voluntare (ataxie) este cea mai importantă manifestare a leziunilor cerebeloase Mulți termeni descriptivi sunt folosiți pentru a desemna o încălcare a coordonării mișcărilor (dismetrie, disinergie, disdiadococineză etc ) Holmes a caracterizat necoordonarea mișcărilor ca o încălcare a vitezei, volumului și forței mișcărilor Această definiție este mai puțin confuză și mai precisă Poate exista o ușoară întârziere la începutul mișcării, mișcarea în sine este lentă și fragmentată Reglarea vitezei și a forței mișcărilor este perturbată Aceste tulburări devin mai pronunțate cu mișcări rapide alternante Principala manifestare a acestor tulburări este exprimată prin încălcarea fineței și acurateței actelor motorii Un semn caracteristic de deteriorare a cerebelului este oscilația unui deget de la mâini sau de la picior atunci când se apropie de o țintă sau mișcarea lor dintr-o parte în alta atunci când încearcă să lovească un obiect Aceste mișcări dintr-o parte în alta pot dobândi un caracter pseudo-ritmic și, prin urmare, nu sunt denumite cu exactitate "tremor intenționat" Termenul "tremur ataxic" pare a fi mai exact În plus, mișcarea și încercările de a menține o anumită postură pot duce la un tremor de acțiune de mare amplitudine la nivelul membrelor proximale, nu prea precis numit "tremor rubral", deoarece leziunea este localizată de obicei în pedunculul cerebelos superior, ale cărui fibre trec prin nucleele roșii Disartria rezultată din afectarea cerebelului poate lua una din două forme: încetinirea sau tulburarea vorbirii (ca în paralizia pseudobulbară) sau "vorbirea scandaloasă", în care cuvintele sunt fragmentate în silabe, fiecare dintre acestea putând fi pronunțată cu mai mult sau mai puțină forță decât bine Această din urmă tulburare este caracteristică doar pentru leziunile cerebelului Tremorul ritmic al capului și trunchiului cu o frecvență de - Hz poate apărea cu afectarea cerebelului median (titubație) De asemenea, sunt dezvăluite diferite tipuri de tulburări oculomotorii: dismetrie sacadă (cu o abducție arbitrară a ochilor, se observă o serie de zvâcniri ale globilor oculari); incapacitatea de a menține globii oculari în poziția alocată cu revenirea ochilor în poziția primară (centrală) și repetate sacade corective (nistagmus cauzat de rotația globilor oculari); în cazuri rare se observă strabism vertical (cap ) Nistagmusul este cel mai pronunțat în leziunile vestibulocerebelului Hipotonia extremităților este mai pronunțată în leziunile acute ale cerebelului decât în cele cronice Hipotonia poate fi detectată printr-o lovitură ușoară la încheieturile mâinilor brațelor întinse înainte, în timp ce brațul de pe partea laterală a leziunii face o mișcare mai mare decât pe partea sănătoasă (aceasta reflectă o fixare slabă a brațului în articulația umărului) ) genunchi pendul Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice reflexul reflectă hipotensiunea cvadricepsului femural și a mușchilor posteriori ai coapsei Odată cu înfrângerea oricăror căi cerebeloase aferente și eferente, pot apărea principalele manifestări ale sindromului cerebelos Trebuie subliniat din nou că ataxia unilaterală apare ca urmare a unei leziuni homolaterale a emisferei cerebeloase sau a căilor care provin din aceasta De asemenea, trebuie remarcat faptul că afectarea unei părți semnificative a emisferei cerebeloase poate apărea fără o afectare motorie vizibilă Leziunea cerebeloasă acută se poate prezenta cu slăbiciune ușoară și oboseală la nivelul membrelor atactice Înfrângerea lobului parietal duce uneori la apariția unei ataxii asemănătoare cerebeloasei, cu toate acestea, cu ataxia cerebeloasă, spre deosebire de cea sensibilă, nu există tulburări senzoriale, iar controlul vizual nu îmbunătățește coordonarea mișcărilor În unele polineuropatii, însoțite de deteriorarea fibrelor tractului cerebelos spinal de diametru mare, pot apărea ataxie, tremor și tulburări de mers, care seamănă cu o leziune a cerebelului, dar nistagmusul și dizartria sunt absente Tulburările de echilibru și de mers în caz de afectare a cerebelului sunt descrise în Cap În tabel sunt date principalele boli caracterizate prin ataxie cerebeloasă generalizată și care diferă în ritmul de dezvoltare și persistență a ataxiei Tabelul Diagnosticul ataxiei cerebeloase generalizate Natura dezvoltării Cauza ataxiei Intoxicație acută, tranzitorie, cu alcool, litiu, barbiturice, fenitoină sau alte anticonvulsivante (asociate cu disartrie, nistagmus și, în unele cazuri, cu confuzie (cap și )) Ataxie episodică dependentă de acetazolamidă (cap ) Hiperamonemii infantile ( cap ) Ataxie postinfecțioasă acută, dar de obicei reversibilă, cu modificări inflamatorii ușoare ale LCR (cap ) Encefalită virală care implică cerebel (cerebelită) (cap ) Hipertermie acută, persistentă în combinație cu comă la debutul bolii (cap ) Subacute (în câteva săptămâni) Tumori cerebrale, cum ar fi meduloblastomul, astrocitomul, hemangioblastomul (asociat de obicei cu dureri de cap și edem papilar, cap ) Alcoolice, nutriționale (cap și ) capitolul Tabelul Diagnosticul ataxiei cerebeloase generalizate (sfârșit) "^Caracterul dezvoltării Cauza ataxiei Procese paraneoplazice, adesea asociate cu opsoclon și anticorpi la nivelul cerebelului (în principal în carcinomul mamar și ovarian, cap ) Boala Creutzfeldt-Jakob (cap ) Abces (cap ) Manifestare rară a bolii Whipple, boala celiacă, tiroidita Hashi Idiopat Ataxia lui Friedreich cronică (în decurs de luni sau ani) și alte degenerescențe spinocerebeloase; alte degenerescențe cerebeloase ereditare (degenerescență olivopontocerebeloasă, degenerescență corticală cerebeloasă) (cap ) boli metabolice ereditare, adesea în asociere cu mioclon (cap ) ataxii ale copilăriei, inclusiv ataxie-telangiectazie, ageneză cerebeloasă și mioclonică cerebeloasă (cap ) ) LITERATURĂ Brooks V B Bazele neuronale ale controlului motor New York: Oxford University Press, DienerH C , Dichgans J Fiziopatologia ataxiei cerebeloase // Mov Tulburare - - Sinele -P Gnez C , Thach И W , Adams RD Sindromul mioclonului de intenție sau acțiune ca urmare a encefalopatiei hipoxice // Creierul - - Voi - P LeesA S , Robertson M , Trimble MR, Murray HMF Un studiu clinic al sindromului Gilles de la Tourette în Regatul Unit // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - -Voi - P Farabayashi H Abordarea chirurgicală a tremorului // Tulburări de mișcare / CD Marsden, S Fahn (eds ) Londra: Butterworth, P - Sheehy M R, Marsden CD Crampele scriitorului - o distonie focală // Creierul - - Vbl - P Watts RL, Koller WC Movement Disorders Principii și practici neurologice New York: McGraw-Hill, Young R R- Tremor // Boli ale sistemului nervos, ed a II-a / AKGM Asbury, McKhann, J L McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, , p - CAPITOLUL Stabilitate și mers afectate Pentru a menține echilibrul și mersul, este necesar să se efectueze mișcări alternante organizate ale membrelor, care, potrivit fiziologilor, sunt controlate de "generatorul central al activității motorii" La patrupede, generatorul de funcții locomotorii este situat în măduva spinării; la om, mecanismele de reglare sunt localizate la nivelul trunchiului cerebral, cerebelului, ganglionilor bazali, iar cortexul cerebral este implicat într-o anumită măsură În plus, menținerea echilibrului și mersul pe jos necesită păstrarea funcției labirintului, a proprioceptorilor musculari și a vederii Încălcarea oricăruia dintre aceste mecanisme de control modifică mersul, ducându-l la un anumit tip Un orb și o persoană care văd bine care merge în întuneric își scurtează pasul, se încordează cu tot corpul și adesea își pun mâinile înainte pentru a preveni ciocnirile O persoană cu disfuncție labirintului merge instabil și precaut, mai ales la viraje, pe suprafețe alunecoase sau denivelate sau pe scări unde trebuie să se țină de balustradă; funcția motorie depinde în mod semnificativ de controlul vizual Cu o pierdere completă a sensibilității proprioceptive, menținerea unei poziții verticale a corpului și mersul devin imposibile; cu o pierdere parțială a sensibilității proprioceptive, pacientul merge pe picioare larg distanțate, capul și trunchiul sunt ușor înclinate înainte, pașii sunt neuniformi ca lungime și forța presiunii piciorului la suprafață În unele boli ale sistemului nervos apar și modificări caracteristice ale echilibrului în repaus și a mersului de un anumit tip, care au adesea valoare diagnostică Cu toate acestea, în unele cazuri, diagnosticul precis este dificil, deoarece pacienții folosesc mecanisme de protecție comune pentru a compensa tulburările motorii: își desfășoară picioarele larg, își reduc lungimea pasului, își amestecă picioarele și nu își ridică picioarele de pe podea atunci când mers pe jos Astfel de tehnici compensatorii ascund tipul primar de tulburare a mersului Cea mai bună modalitate de a evalua stabilitatea și mersul pacientului este atunci când acesta intră în cabinetul medicului, fără să știe că este observat Examenul neurologic evaluează secvenţial cel obişnuit Capitol Pierderea echilibrului și mersul pe jos mers, alergare, ridicare rapidă de pe scaun, mers în cerc, mers în tandem (de-a lungul liniei călcâiului până la deget), stabilitate în test cu picioarele turtite, mai întâi cu ochii deschiși și apoi cu ochii închiși (testul Romberg) Următoarele sunt principalele tipuri de tulburări de mers, trăsăturile lor caracteristice și principalele cauze: Mers cerebelos: picioare larg distanțate, instabilitate în poziția în picioare și în șezut, pași neuniformi în lungime și direcție, căderea către emisfera cerebeloasă afectată cu leziunea sa unilaterală În testul Romberg cu ochii deschiși, există o instabilitate pronunțată, care crește doar puțin când ochii sunt închiși (test Romberg negativ) Mersul cerebelos este adesea descris ca un mers "beat" Cu toate acestea, utilizarea acestui termen nu este întotdeauna justificată Cele mai frecvente cauze ale mersului cerebelos sunt SM, tumora cerebeloasă, hemoragia sau infarctul cerebelos (mai ales cu afectarea vermisului) și degenerările cerebeloase, atât ereditare, cât și dobândite ("degenerarea cerebeloasă alcoolică", degenerescența cerebeloasă paraneoplazică) Mers atactic senzorial (tabetic): grade variate de dificultate în a sta în picioare și în mers, în ciuda păstrării forței musculare Mișcările picioarelor sunt ascuțite, discrepanța dintre lungimea pasului și înălțimea ridicării picioarelor, adesea un zgomot puternic al pasului Când merge, pacientul privește cu atenție în jos, la picioare Pierderea senzației profunde la nivelul picioarelor și picioarelor, de obicei în combinație cu sensibilitatea vibrațională afectată și un test Romberg pozitiv Cele mai frecvente cauze ale acestui mers sunt SM, compresia măduvei spinării care afectează predominant coloanele posterioare ale măduvei spinării (tumora sau spondiloza cervicală) , polineuropatia senzorială, tabes dorsalis (rar în prezent), ataxia lui Friedreich și alte degenerescențe spinocerebeloase și subacute combinate degenerarea măduvei spinării (deficit de vitamina B ) Mers hemiplegic și paraplegic (spastic): cu hemiplegie, piciorul afectat nu se îndoaie suficient la articulațiile șoldului, genunchiului și gleznei la mers; piciorul este întors în jos și spre interior Piciorul paretic se mișcă mai lent decât cel sănătos, se observă abducția excesivă a acestuia în lateral, drept urmare, la fiecare pas, descrie un semicerc Partea exterioară a pantofului se freacă de podea, astfel încât pantoful se uzează rapid Brațul de pe partea afectată poate fi îndoit și să nu participe la actul de mers nai- mielopatie cervicală yertebrogenă - Notă ed Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice mai des, hemiplegia apare ca urmare a unui infarct cerebral sau a unei leziuni cerebrale traumatice, dar se poate dezvolta cu orice leziune unilaterala a tractului cortico-spinal Mersul paraplegic este de fapt o dublă hemiplegie: mișcările picioarelor sunt rigide și lente, combinate cu aducție excesivă (hiperaducție), astfel încât acestea se încrucișează la mers Echilibrul menținând sensibilitatea este perturbat într-o mică măsură Cel mai adesea, paraplegia apare din cauza diplegiei cerebrale (paralizie cerebrală infantilă) din cauza encefalopatiei hipoxico-ischemice, a proceselor patologice cronice la nivelul măduvei spinării din cauza SM, ABS, degenerescenta combinată subacută a măduvei spinării, compresia cronică a măduvei cervicale, precum și boli degenerative ereditare cu leziuni ale tractului cortico-spinal, SIDA și mielopatie spastică tropicală Mers parkinsonian: trunchiul este înclinat înainte, brațele sunt ușor îndoite și nu participă la actul mersului, picioarele sunt rigide și ușor îndoite la articulațiile genunchilor, pacientul merge cu pași mici, târâind Când mergeți, partea superioară a corpului, așa cum ar fi, este înaintea celei inferioare; pașii sunt accelerați treptat într-o astfel de măsură încât pacientul poate intra într-un pas scurt de alergare și nu se poate opri ("mers mic") Pas sau mers de cocoș din cauza atârnării piciorului: pașii sunt ritmați și uniformi, pacientul ridică piciorul sus, piciorul cu degetele coboară și se trântește de podea Leziunea unilaterală este cel mai adesea cauzată de compresia nervului peronier comun sau de leziunea neuronilor motori ai cornului anterior, de exemplu, în poliomielita (în prezent rară), leziune bilaterală - neuropatie cronică dobândită sau ereditară (Charcot-Marie-Tooth), amiotrofia spinală progresivă și unele tipuri de distrofii musculare Mers de rață: alternând mișcări excesive ale trunchiului în ambele sensuri, pacientul se răstoarnă din picior în picior Acest tip de mers este cauzat de lipsa de fixare a șoldului, cauzată de obicei de slăbiciune a mușchilor fesieri, în special a gluteus medius Pacienții au dificultăți în a urca scările și a se ridica de pe scaun Un astfel de mers poate fi cauzat de luxația congenitală a șoldului, distrofia musculară progresivă și alte tipuri de miopatii sau o formă cronică de amiotrofie a coloanei vertebrale Mersul în stare de ebrietate: caracteristic intoxicației cu alcool sau altor medicamente sedative sau anticonvulsivante Pacientul merge Java Încălcarea stabilității și mersul pe jos pașii șovăitori, instabili, în orice moment se pot pierde echilibrul; treptele sunt inegale, de diferite lungimi; pentru a preveni o cădere, pacientul folosește tehnici de protecție compensatorii Un grad ușor de tulburare seamănă cu mersul care apare atunci când funcția labirintului este afectată Mers "înclinat": pacientul merge cu pași instabili, se clătina, își pierde brusc echilibrul și cade; în același timp, nu există slăbiciune musculară, ataxie și o încălcare a sensibilității profunde Acest tip de mers este observat în paralizia supranucleară progresivă, în boala Parkinson avansată și, în unele cazuri, în infarctele la nivelul medulului alungit lateral și cerebelului inferior În ultimele cazuri, pacientul cade într-o singură direcție Mers în hidrocefalie normotensivă (cap ): în absența slăbiciunii musculare semnificative, rigidității, tremorului sau ataxiei, distanța dintre suporturi în direcția transversală (bază) la mers este crescută, viteza de mers este redusă, înălțimea iar lungimea fiecărui pas sunt reduse, există o tendință la un mers târâit Simptomele tardive sunt dificultatea de a începe să se miște și tendința de a cădea înapoi Trunchiul este constrâns la mers, la viraje pacientul se întoarce cu tot corpul (en bloc - franceză) Există semne ușoare de ataxie Tulburare de mers de tip frontal (numit mai puțin exact ataxie frontală sau apraxie frontală): postura de flexie; baza suportului la mers este oarecum extinsă, pacientul merge încet, cu pași mici, incerti, târâitori (marshe a petit pas) În stadiile incipiente, mersul se poate îmbunătăți atunci când pacientul ține pasul cu asistentul Lungimea pasului scade cu timpul, dificultățile la începutul mersului cresc; în cele din urmă pacientul își pierde capacitatea de a sta și de a merge (astasia-abasia), de a sta sau de a se întoarce în pat În stadiile ulterioare ale bolii, tulburările de mișcare sunt asociate cu demența, alte simptome ale lobului frontal, cum ar fi reflexele pozitive de sugere și apucare, fenomenul de rezistență (gegen halten - germană) și o postură rigidă de flexie, numită paraplegie cerebrală de flexie a lui Yakovlev ( Fig ) Mersul persoanelor în vârstă în absența afecțiunilor sistemului nervos - opriri, pași mici, mers atent - reprezintă probabil un grad relativ ușor de tulburare a mersului caracteristic lobilor frontali (Fig ) I Mersul coreoatetos și distonic: diverse tulburări coreice, atetotice și distonice descrise în cap sunt adesea asociate cu tulburări de mers Mișcările picioarelor sunt lente Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Orez Evoluția poziției verticale a corpului și mersul și formarea paraplegiei cerebrale de flexie conform lui Yakovlev Dezvoltarea creierului anterior al sugarului contribuie la îndreptarea capului și a trunchiului și încurajează mișcarea înainte Modificările degenerative ale zonelor motorii ale creierului (lobii frontali, striatul, globul pallidus) duc la faptul că persoana se îndoaie din nou Un grad mai mic de deficiență motrică se observă la persoanele în vârstă fără demență (linia superioară) Orez La vârstnici (stânga): lungimea pasului redusă și excursia șoldului, ridicarea degetului piciorului din față și călcâiului piciorului posterior, flexie la articulația umărului brațului din față și extensie la articulația cotului brațului posterior (Luat cu permisiunea lui Murray et al ) și incomode din cauza mișcărilor și posturilor involuntare, printre care sunt mai frecvente flexia plantară, flexia dorsală sau rotația (inversarea) piciorului, înghețarea pe termen scurt a piciorului în aer, mișcările de rotație ale trunchiului și ale centurii pelvine Mersul pacienților cu retard mintal: se observă diferite tipuri de tulburări de mișcare la mers - mers stângaci, trunchiul și membrele iau ipostaze ciudate, mers pe picioare distanțate larg, clătinare, tendință de cădere, călcat Capitolul Stabilitate și mers afectate picioare, pași nefiresc de lungi sau scurti Adesea, tulburările de mers sunt combinate cu mișcări ritmice neobișnuite (stereotipuri motorii) descrise în cap , și subdezvoltarea funcțiilor motorii specifice vârstei Mers isteric: nu corespunde niciunuia dintre tipurile de mers descrise mai sus Pacientul nu poate ridica piciorul de pe podea, în timp ce trage piciorul în sus sau îl împinge în fața lui, ca la patinaj Pacientul poate merge cu picioarele întinse în lateral (mers înclinat), poate fi aruncat brusc în orice parte sau poate fi incapabil să meargă (astasia-abasia), în ciuda faptului că uneori își menține mișcările normale ale picioarelor atunci când este întins sau șezând ( cap ) LITERATURĂ Fisher С М Hidrocefalia ca o cauză a tulburărilor de mers la vârstnici Ц Neurologie - -Voi -P Keane JR Tulburări isterice de mers Ц Neurologie - - Voi - P Martin JP Ganglionii bazali și locomoția Ц Ann R Coli Surg Engl - - Voi - P Masdeu JC, Sudarsky L , Wolfson L (eds ) Tulburări de mers ale îmbătrânirii Philadelphia: Lippincott-Raven, Murray M R, Kory RC, Clarkson В H Modele de mers la bătrâni sănătoşi // J Gerontol - - Voi - P Nutt JG, Marsden CD, Thompson PD Mersul uman și tulburările de mers de nivel superior, în special la vârstnici // Neurologie - - Voi - P Sudarsky L Geriatrie: tulburări de mers la vârstnici // N Engl J Med - - Voi -P Sudarsky L , Simon S Tulburarea mersului în hidrocefalia târzie a vieții // Arh Neurol - - Voi - P Yakovfev PI Paraplegia în flexia de origine cerebrală J Neuropathol Exp Neurol - -Voi -p SECȚIUNEA II DUREREA ȘI TULBURĂRILE SENSIBILITĂȚII SOMATICE, DURERE DE CAP ȘI DURERE DE SPATE CAPITOLUL Durere Fenomenele discutate în acest și în următoarele trei capitole sunt mai greu de înțeles decât tulburările de mișcare și sunt evaluate de medic din cuvintele pacientului Durerea, cefaleea și senzațiile modificate pot fi obiectivate doar într-o mică măsură la examenul clinic Cu toate acestea, valoarea lor diagnostică nu este pusă la îndoială Durerea este cel mai frecvent simptom în practica medicală Doar un număr relativ mic de boli se desfășoară fără durere și, într-o proporție semnificativă de cazuri, durerea este atât de caracteristică încât absența ei pune la îndoială diagnosticul Deoarece aspectele anatomice și fiziologice ale durerii sunt strâns legate de sensibilitatea normală, Cap și se citesc cel mai bine împreună RECEPTORII DE DURERE ȘI CĂI AFERENTE PERIFERICE Receptorii durerii sunt localizați în tot corpul: la suprafață și în structurile sale profunde, inclusiv organele interne Există două tipuri de fibre aferente: fibre C nemielinice foarte subțiri ( , - , microni în diametru) și fibre subțiri mielinice A-• ( - microni în diametru) Receptorii terminali ai acestor căi primare aferente durerii sunt terminații nervoase ramificate liber Există o anumită specializare a acestor terminații neîncapsulate și a micilor lor fibre aferente Stimulii durerii termice sunt transmise numai prin fibre C, în timp ce stimulii durerii mecanice sunt transmise atât prin fibrele C, cât și prin fibrele A Unele nemielinice Capitol Durere aproximativ Docurile răspund la stimuli termici și mecanici, precum și la influențe chimice Corpurile celulare ale fibrelor aferente sunt localizate în nucleii senzoriali ai nervilor cranieni și ganglionii spinali ai rădăcinilor posterioare ale măduvei spinării Spre deosebire de alți neuroni, aceștia au doi axoni: periferic și central Axonii periferici ai acestor celule se unesc în nervii somatici și celiaci segmentați, iar cei centrali trec în rădăcinile posterioare ale măduvei spinării, precum și în rădăcinile nervilor trigemen, facial, glosofaringian și vag Fibrele senzoriale ale nervilor cranieni se termină în nucleii nervului trigemen și în tractul solitar Fibrele direcționate central din ganglionii senzitivi spinali formează rădăcinile posterioare ale nervilor spinali, care se termină în straturile sau plăcile corespunzătoare (Rexeda) ale coarnelor posterioare ale substanței cenușii a măduvei spinării (Fig ) Principalele fibre aferente formează sinapse în unul sau două segmente ale coarnelor dorsale ale măduvei spinării Axonii celui de-al doilea neuron trec prin linia mediană a măduvei spinării în comisura anterioară și se ridică ca parte a funiculului anterolateral opus, formând calea spinotalamică care se termină în talamus, în principal în nucleul său ventral posterolateral Fibrele aferente durerii A-*-eliberează mai mulți mediatori proteici, dintre care cel mai important este substanța P pentru excitarea neuronilor secundi ai coarnelor posterioare ale măduvei spinării Neuronii mici din placa II secretă proteine inhibitoare: encefaline, endorfine și dinorfine , care modulează transmiterea excitației durerii în segmentele măduvei spinării, trunchiului cerebral și talamusului Există receptori de opiacee în circuitele neuronale circulare separate ale coarnelor posterioare Opioidele inhibă eliberarea substanței P, reducând durerea și reflexele coloanei vertebrale CĂI ASCENDENTE ȘI DESCENDENTE DE DURERE Principala cale ascendentă este reprezentată de calea spinotalamică laterală, un mănunchi de fibre conductoare rapide care se termină direct în talamus, în principal în nucleul ventral posterolateral, precum și în alți nuclei ventrobazali și posteriori Acești nuclei ai talamusului, la rândul lor, transmit impulsuri către cortexul postcentral al creierului și către cortexul senzorial secundar, situat în părțile inferioare ale lobului parietal Există, de asemenea, un sistem lent conducător, localizat medial, prin care semnalele senzoriale trec ca parte a lanțurilor interneuronale scurte către formarea reticulară a medulei oblongate și zona periaqueductală a mezencefalului, apoi către hipotalamus și către nucleii medial și intralamelar a talamusului Din ultima cale conducătoare, numită zona terminală Stâlp intermediar lateral Stâlpii lui Gaulle și Burdakh Fibre rădăcinii din spate Motoneuronii Tractul corticospinal anterior Căile spinocerebeloase anterioare și posterioare Tractul corticospinal lateral Calea rubrospinală Fibrele radiculare anterioare Calea spinotalamică Orez Secțiune transversală a măduvei spinării care ilustrează cursul fibrelor aferente și principalele tracturi ascendente Fibrele dureroase cu conducere rapidă nu intră pe calea spinotalamică, ci difuzează difuz în fascicul anterolateral linii m Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice rіava^Durere^ spinoreticulotalamic sau paleospinotalomic, fibrele difuze merg atât în lobii frontali, cât și în lobii limbici Se presupune că calea spinotalamică laterală sau directă asigură recunoașterea și localizarea durerii, în timp ce calea medială polisinaptică mai lentă este responsabilă pentru aspectele emoționale ale durerii (adică senzația neplăcută cauzată de durere) Organizarea segmentară somatotopică a fibrelor nervoase în căile principale este prezentată în Fig , iar principalele căi somatosenzoriale și reticulotalamice sunt prezentate în fig și Sens articular-mușchi Sens tactil Sens discriminare Presiune Vibrație Stâlpii din spate Calea spinotalamică Tractul corticospinal lateral (motor) Temperatura Durere Tactil sentiment Adânc presiune Orez Schema măduvei spinării cu topografia și somatotopia fibrelor nervoase în cadrul principalelor căi În stânga sunt prezentate tipurile de sensibilitate efectuate de-a lungul căii spinotalamice și coloanele posterioare: W - cervical, G - toracic, P - lombar, K - sacral Calea laterală cortical-spinală (motorie) este marcată În plus, căile descendente din structurile tulpinii au un efect supresor asupra durerii Una dintre aceste căi, pornind predominant din regiunea periaqueductală a mezencefalului și trecând prin neuronii trunchiului cerebral, se termină pe celulele I și V ale laminelor coarnelor posterioare Alte căi descendente de control al durerii provin din neuronii noradrenergici din puțul dorsolateral și neuronii serotoninergici din medula ventrală anterioară (vezi Figura ) ASPECTE FIZIOLOGICE ALE DURILOR Cel mai frecvent iritant pentru apariția durerii superficiale este afectarea țesuturilor: o injecție, tăiere, zdrobire, ardere sau ardere Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Capsula internă miez roșu substanță neagră Miez de fascicul fin Nucleul senzitiv al nervului trigemen reticulotalami- mod neplăcut Cortexul postcentral Nucleul fasciculului sfenoid Nucleul tractului spinal al nervului trigemen PONS ansa medială MĂDUVA SPINĂRII MEZENCEFAL Nucleul posterolateral ventral Calea spinotalamică Calea spinotalamică MEDULĂ Orez Schema principalelor căi somatosenzoriale Picior Mână Față înghețarea pielii Iritanții naturali ai stomacului și intestinelor sunt inflamația mucoasei și întinderea sau spasmul mușchilor netezi; mușchii scheletici și cardiaci răspund la ischemie; articulații - la iritația membranei sinoviale În toate aceste cazuri, receptorii Capitolul - Durerea^ sunt excitate de bradikininele provenite din sânge și de histamină, prostaglandine, serotonină și ionii de potasiu, eliberând din țesuturile deteriorate Structura fiziologică complexă a coarnelor posterioare ale măduvei spinării este concepută pentru a controla și modula impulsurile dureroase Se presupune că neuronii mici oferă un mecanism de poartă inhibitor și sunt influențați de neuronii aferenți periferici și de sistemele neuronale descendente Hipotalamus Materia cenușie din jurul instalațiilor sanitare Orez În dreapta este calea paleotalamică Constă dintr-un sistem de numeroși neuroni conducători lenți care transmit durerea slab localizată care apare în țesuturile profunde ale corpului și organele interne În stânga, este prezentată principala cale inhibitorie descendentă, care are originea predominant în substanța cenușie din jurul apeductului mezencefal și a nucleilor rafe ai trunchiului cerebral Modulează fluxul impulsurilor dureroase la nivelul coarnelor posterioare ale măduvei spinării Nucleii mediani și intralamelari ai talamusului Nuclee în formă de migdale Nuclei în formă de migdale (sistem limbic) Tractul paleospinotalamic (tractul reticulotalamic) ASPECTE CLINICE ALE DURILOR Activarea terminațiilor nervoase în diferite țesuturi și organe este însoțită de diferite tipuri de durere, care diferă ca natură, localizare, caracteristici temporale, factori provocatori și de slăbire Durerea cutanată este de două tipuri: durerea înjunghiată transmisă Partea P Principalele manifestări ale bolilor neurologice de-a lungul fibrelor A- și durere arzătoare transmisă de-a lungul fibrelor C lente Durerea profundă din organele interne și mușchii scheletici este de obicei dureroasă, dar uneori "pumnal" sau arsură (ca în arsurile la stomac) și nu are o localizare clară Adesea este localizat nu în zona în care se află organul intern afectat, ci în alte zone ale pielii inervate de același segment al măduvei spinării Acest tip de durere, proiectată la o anumită distanță de sursă, se numește durere referită Dezvoltarea sa se explică prin faptul că fibrele aferente durerii atât din piele, cât și din structurile profunde trec la aceiași neuroni din placa a cincea a cornului posterior și, de asemenea, prin faptul că fibrele aferente superficiale sunt mult mai numeroase decât fibrele viscerale și sunt direct legat de talamus Dacă grupul senzorial de neuroni din măduva spinării devine hiperactiv din cauza leziunilor unui organ intern (cum ar fi vezica biliară), atunci durerea se poate schimba de la locația sa obișnuită (conducție aberantă) și poate fi atribuită unui alt organ (cum ar fi inima) Durerea neuropatică sau neurogenă sunt termeni folosiți pentru a se referi la senzația de durere atunci când o parte a sistemului nervos sensibil, central sau periferic, este deteriorată Nu este posibilă dezvăluirea modificărilor patologice ale organului inervat Scadding a descris principalele caracteristici ale durerii neuropatice: este de obicei însoțită de un anumit grad de pierdere a senzației, adesea arsuri sau înțepături în natură, cu perioade de creștere și scădere; dezvoltarea hiperesteziei, hiperalgeziei, alodiniei și hiperpatiei este posibilă (o explicație a termenilor este dată mai jos); reglarea simpatică a tonusului vaselor de sânge și a mușchilor foliculilor de păr este adesea perturbată Hiperalgezia este o creștere a sensibilității și o scădere a pragului de percepție a durerii, care se observă, de exemplu, cu inflamații sau arsuri superficiale ale pielii Odată cu hiperalgezia, poate apărea alodinia, în care durerea apare ca răspuns la iritația nedureroasă (atingere, presiune, căldură etc ) Hiperpatia este un termen general pentru o reacție excesivă la stimulii durerii, adesea cu prag de durere crescut și chiar analgezie În studiul hiperpatiei, mai ales cronice, a devenit evident că senzația de durere este diferită de cea de atingere, temperatură etc Durerea are o dublă calitate Nu este doar o experiență sensibilă (adică o senzație provocată de anumiți stimuli și transmisă prin anumite căi), ci și o stare psihologică afectivă care este strâns legată de fondul emoțional Distrugerea nervilor, a măduvei spinării sau a talamusului poate elimina partea sensibilă a durerii, dar componenta afectivă este păstrată În schimb, lobotomia și cingulotomia mai specifică pot reduce răspunsul pacientului la un stimul dureros menținând în același timp percepția durerii ^ava^-Durere SIndroame dureroase In afara de cateva exceptii importante (cefalee acuta si durere acuta de origine spinala sau radiculara), neurologul se ocupa de obicei de durerile cronice sau recurente Această durere poate fi împărțită în trei tipuri: ) somatoviscerală, asociată cu afectarea oricărui organ; ) din cauza afectarii cailor centrale ale durerii, talamusului si cortexului senzorial; ) durere care apare în nervii periferici, ganglionii senzoriali și rădăcini Ultimele două tipuri de durere sunt denumite durere neurogenă, așa cum s-a discutat mai sus, dar durerea datorată bolii nervilor periferici este denumită mai frecvent durere neuropată Durerea neuropatică apare cel mai frecvent cu neuropatiile dureroase, compresia rădăcinii nervoase, leziunile parțiale ale nervilor, plexopatia brahială și nevralgia postherpetică Durerea neurogenă centrală apare cu leziuni ale măduvei spinării și infarct talamic Durerea în bolile mintale este un grup special și este discutată mai jos Polineuropatia diabetică, toxică, amiloidă, precum și polineuropatia pe fondul vasculitei, sunt adesea însoțite de durere Durerile sunt descrise de către pacienți ca înjunghiere, tăiere, răsucire și înjunghiere și sunt de obicei asociate cu diferite grade de pierdere senzorială Unii pacienți cu polineuropatii alcoolo-alimentare se plâng de dureri arzătoare la picioare și mâini, iar aceste secții sunt neobișnuit de sensibile la stimulii tactili și presiunea de suprafață ("hiperestezie" sau alodinie) Pierderea senzației este de obicei diagnosticată la acești pacienți Se presupune că durerea se datorează faptului că fibrele senzoriale mai groase dispar, drept urmare echilibrul este perturbat în direcția predominanței fibrelor subțiri Dyck şi colab nu a putut identifica nicio caracteristică a leziunii nervoase, locația leziunii sau pierderea anumitor fibre care s-ar corela cu durerea neuropatică, cu excepția unei posibile leziuni axonale Asbury și Fields atribuie durerea în unele dintre aceste cazuri denervare, iar în altele umflarea sau umflarea nervului, Termenii "durere neurogenă" și "durere neuropatică" sunt sinonimi - Notă ed Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice care provoacă excitarea durerii terminațiilor nervoase din învelișul nervos propriu-zis Unele tipuri de leziuni ale nervilor sunt cele mai dureroase Ruptura rădăcinilor cervicale este aproape întotdeauna însoțită de durere cronică Deteriorarea parțială a unui nerv dintr-un braț sau un picior poate duce la durere severă, arzătoare, adesea în zona membrului furnizată de nervul afectat Odată apărută, o astfel de durere poate persista ani de zile (causalgie sau distrofie simpatică reflexă) Conform unei explicații comune, sinapsele artificiale se formează la locul leziunii nervoase, ceea ce determină activarea fibrelor senzoriale somatice aferente de către fibrele simpatice eferente (transmitere efaptică) Este mai probabil ca durerea să fie cauzată de deteriorarea fibrelor C care provin de la receptorii durerii, care devin hipersensibili și o sursă de generare de impulsuri ectopice După lezarea nervilor, celulele ganglionare ale rădăcinii dorsale și celulele cornului dorsal devin hiperactive Axonii regeneranți din pseudoneurom format după transecția nervului sunt, de asemenea, hipersensibili la stimularea adrenergică și mecanică (simptomul Tinel), care provoacă durere cronică Herpesul zoster, mai ales la vârstnici, provoacă adesea dureri cronice (cap ) Leziunile sunt localizate în ganglionii spinali și rădăcini, dar intersecția sau blocarea acestora din urmă aduce adesea doar o ușurare minoră, indicând rolul mecanismelor centrale ale coloanei vertebrale Dezvoltarea durerii se explică de obicei printr-o modificare a stării (dezinhibirea) neuronilor secundi ai măduvei spinării din cauza denervației acestora, dar existența mai multor sisteme de modulare descendentă și un mecanism de feedback face posibile ipoteze alternative Tabes dorsalis, caracterizat prin dureri ascuțite "împușcatoare" și crize gastrice, este un alt exemplu (acum rar) de sindrom de durere radiculară în care ganglionii spinali aproape că nu sunt implicați În diabetul zaharat se pot dezvolta simptome similare, cauzate de deteriorarea fibrelor subțiri din rădăcina posterioară Cele mai frecvente sindroame dureroase întâlnite de un neurolog includ compresia și leziunile iritative ale rădăcinilor lombosacrale asociate cu ruptura discului (Capitolul ), laminectomia repetată și arahnoidita focală În acest caz, relația dintre participarea mecanismelor centrale și periferice de formare a durerii rămâne neclară Conform clasificării moderne, aceste tulburări sunt denumite "sindrom de durere regională complexă de tip I și II" - Notă ed Capitolul Durere După cum sa menționat deja, o variantă specială a durerii cronice severe apare după o secțiune parțială a nervului chirurgical sau traumatic Durerea apare în zonele distale ale inervației nervoase după o perioadă diferită de timp după leziune, se extinde treptat în zonele adiacente Durerea este arzătoare și înjunghiătoare în natură (causalgie), în timp ce zona implicată este extrem de sensibilă la orice stimul tactil Deoarece modificările trofice și resorbția osoasă se dezvoltă în mâna sau piciorul afectat, termenul "distrofie simpatică reflexă" este folosit pentru a descrie această tulburare Terapia este extrem de complexă (cap și ) Durerea la nivelul brațului, umărului și gâtului afectează aproximativ % dintre pacienții cu siringomielie și leziuni ale măduvei spinării, precum și unii pacienți care au avut mielită Decompresia cavității siringomielice și adesea asociată cu anomalia Chiari se îmbunătățește rar Disecția măduvei spinării pentru ameliorarea durerilor cronice la nivelul extremităților inferioare poate provoca dureri insolubile la nivel chirurgical, probabil din cauza leziunii coarnelor dorsale ale măduvei spinării Leziunea unilaterală a măduvei spinării poate fi însoțită de arsuri, înțepături sau crampe homolaterale, contralaterale sau bilaterale la sau sub nivelul segmentului lezat Calea spinotalamică este de obicei implicată Durerea poate crește odată cu mișcarea sau stresul emoțional În unele cazuri, durerea este localizată în zone cu sensibilitate păstrată (alochirie) Leziunea transversală a măduvei spinării datorată traumatismelor, infarctului sau mielitei poate duce la durere intratabilă, chiar dacă toate căile senzoriale sunt distruse Se presupune că sursa durerii sunt neuronii senzoriali din substanța cenușie a ciotului proximal al măduvei spinării Durerea poate fi atenuată prin morfină intratecală printr-un cateter sau prin îndepărtarea ciotului de deasupra Cu intersecția completă a rădăcinii posterioare a nervului trigemen, în Yu- % din cazuri, durerea persistă în zona analgeziei; acesta este un alt exemplu de analgezie dureroasă Acest sindrom, cauzat aproape întotdeauna de un infarct, este discutat în capitolul următor și în cap , dedicat bolilor cerebrovasculare Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice V, XV ' VP În cazul hipoacuziei senzorineurale, raportul rămâne normal (semnul Rinne pozitiv), deși atât CP cât și EP pot fi reduse La hipoacuzia neurosenzorială parțială, percepția tonurilor înalte este preponderent afectată; cu hipoacuzie conductivă, percepția tonurilor joase este mai afectată Cea mai precisă metodă de studiere a auzului este audiometria, care este necesară pentru pierderea auzului de orice etiologie În multe cazuri, este dificil să se facă distincția între afectarea organului Corti (receptorii cohleari) și nervul auditiv (leziunea retrocohleară) Cu toate acestea, este foarte important să se determine localizarea leziunii, deoarece leziunile retrocohleare (una dintre cele mai frecvente cauze ale cărora este neuromul acustic) necesită tratament chirurgical în majoritatea cazurilor Pe lângă audiometrie, există o serie de alte metode speciale de cercetare: audiometria Bekesy, detectarea fenomenului de accelerare a creșterii volumului, determinarea inteligibilității vorbirii, creșterea fină a indicelui sonor și studiul potențialelor evocate auditive ale trunk (pentru mai multe detalii, vezi versiunea completă a acestei cărți în limba engleză) RMN-ul poate detecta modificări patologice ale structurii creierului în zona trunchiului cerebral, precum și examinarea canalului auditiv intern și detectarea unei tumori a nervului auditiv Tinitusul se referă la senzații auditive din ureche: țiuit, bâzâit, bătăi, șuierat, șuierat, trosnet sau pulsație Există două tipuri principale de tinitus: tonal (subiectiv), pe care îl aude doar pacientul, și zgomot non-tonal (obiectiv), mai puțin frecvent, care este auzit nu numai de pacient, ci și de medic Zgomotul tonal tranzitoriu și de scurtă durată se observă la majoritatea adulților sănătoși în tăcere (acoufen fiziologic); în condiții normale, este mascat de zgomotul extern de fond Tinitusul persistent indică de obicei leziuni ale timpanului, osiculelor, cohleei sau nervului auditiv De regulă, sunetul sau zgomotele muzicale de înaltă frecvență sunt asociate cu funcția senzorineurală (cohleară) afectată În bolile urechii interne (de exemplu, otoscleroza), se observă zgomot persistent, de joasă frecvență în urechi, de intensitate diferită Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Zgomotul non-tonal este cauzat de senzații care sunt conduse către urechi din diferite structuri ale capului și gâtului: clicuri de la trompele lui Eustachio, articulația temporomandibulară sau de la mușchii care încordează timpanul; zgomote provenite din vasele gâtului, MAV intracranienă sau tumora glomusului; bătăi ritmice ( - pe secundă) cu mioclon palatin În tabel prezintă principalele cauze ale pierderii auzului dobândit și ale zgomotului tonal din urechi Tabelul Principalele cauze ale pierderii auzului și ale zgomotului tonal în urechi Etiologie Localizarea leziunii Tratament Tip conductiv de pierdere a auzului Otita cronica, mastoidita Otoscleroza Boli ale urechii externe sau trompei lui Eustachie Urechea medie, celulele mastoide Osule auditive Tratamentul procesului infectios Chirurgical Simptomatic Tip cohlear de hipoacuzie neurosenzorială (cohlee) Boli degenerative (mai mult de de tipuri, multe dintre ele ereditare și asociate cu alte tulburări neurologice) Infecții Presbicuzie (pierderea auzului senil) Medicamente (kanamicină, streptomicina, gentamicina, acid etacrinic, furosemid) Explozii, sunet puternic Boala Meniere Cohleea, adesea în combinație cu leziuni retiniene, tulburări sistemice și neurologice Cohleea, nervul Cohleea și ganglionul spiral al lui Corti " " Tratamentul bolilor infecțioase (rujeolă, parotită, herpes zoster, otita medie etc ) Preventiv Vezi secțiunea "Amețeli" Tip retrocohlear de hipoacuzie neurosenzorială (nerv auditiv) Tumora, traumatism, ansă vasculară Consecința meningitei anterioare De obicei ambele porțiuni (auditiv și vestibular) ale nervului VIII cranian În unele cazuri, tratamentul chirurgical Tip central de pierdere a auzului Deficiență de auz unilaterală Deficiență de auz bilaterală Nuclei cohleari Lobi temporali (infarct, tumoră) În unele cazuri, tratamentul chirurgical al tumorii Capitolul Pierderea auzului, amețeli și probleme de echilibru AMEŢEALĂ Amețeala este una dintre cele mai frecvente plângeri cu care pacienții apelează la un neurolog În primul rând, ar trebui să se determine ce înseamnă pacientul prin cuvântul "amețeală" Cel mai frecvent numit amețeală este o senzație de "ceață" sau "gol" în cap, o senzație de ușoară intoxicație, slăbiciune, amețeală sau amețeală În acest caz, pacientul descrie adesea o senzație de balansare, mai degrabă decât de rotație sau alte iluzii de mișcare, caracteristică vertijului vestibular În cazuri neclare, pacientului i se cere să respire profund, iar în stările pre-sincopei există de obicei o senzație de amețeală, care nu este caracteristică leziunilor sistemului vestibular În schimb, testul de întoarcere a capului exacerbează cel mai adesea vertijul vestibular Simptomele care pot fi confundate cu vertijul vestibular apar cu anxietate, hiperventilație, anemie severă, boală pulmonară obstructivă cronică și hipotensiune ortostatică Astfel de simptome pot apărea la pacienții care iau medicamente antihipertensive sau în trecutul recent imobilizați la pat, precum și la unele persoane în vârstă care nu prezintă alte plângeri Trezirea rapidă din poziție șezând sau culcat poate provoca o senzație de instabilitate, legănare și "zboară" în fața ochilor; simptomele dispar în câteva secunde, în această perioadă pacientul stă în picioare, încercând să mențină echilibrul Vertijul adevărat (vestibular) apare de obicei sub formă de convulsii Crizele severe sunt însoțite de greață și vărsături, uneori paloarea pielii și transpirație, dificultăți de mers, nevoia de a sta sau de a sta întins Cel mai adesea, pacientul raportează că se învârte sau obiectele din jur se rotesc în jurul lui Alte iluzii de mișcare sunt descrise mai rar: pacientul pare să devieze sau să fie tras în lateral, sau obiectele din jur se înclină În timpul unui atac, de obicei este detectat nistagmus orizontal și rotativ Anumite mișcări ale capului sau corpului, cum ar fi întoarcerea în pat, pot provoca o scurtă criză de amețeală Procesul patologic este aproape întotdeauna localizat în labirint sau sistemul vestibular: canalele semicirculare, nervul vestibular sau nucleii vestibulari ai trunchiului cerebral Mai rar, vertijul vestibular apare cu afectarea cerebelului sau ca parte a unei crize epileptice care decurg din lobul temporal Cele mai frecvente cauze ale unui atac de vertij vestibular acut sunt vertijul pozițional benign, boala Meniere și neuronita vestibulară Se poate dezvolta și după o leziune cerebrală traumatică Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Orez Test Hallpike pentru diagnosticul vertijului pozițional benign (L și B) și tratament cu o manevră de repoziționare (C-F) Explicații în text (de Fife, publicată cu permisiunea autorului) Vertij pozițional benign Cel mai frecvent în practica clinică Se caracterizează prin crize scurte (mai puțin de un minut) de amețeli, însoțite de nistagmus Crizele apar la anumite poziții ale capului, care apar în perioada în care pacientul se culcă, se întoarce în pat sau își aruncă capul pe spate Atacurile au loc pe parcursul mai multor zile sau luni Auzul nu este rupt Pentru a confirma diagnosticul, pacientul așezat este coborât pe spate, în timp ce capul este aruncat înapoi la un unghi de ° și întors în lateral cu ° (vezi Fig , A și B, testul Hallpike) Testul provoacă un atac de scurtă durată de amețeli, cu Capitol Deficiențe de auz, amețeli și dezechilibru însoțit de nistagmus; când pacientul revine în poziția șezând, direcția amețelii și a nistagmusului se modifică După un test de trei ori, convulsiile pot să nu reapară Ca patogeneză, se presupune că depozitele otolitice ale maculei sunt separate de sacul eliptic și, la o anumită poziție a capului, sub influența gravitației, ele apasă pe cupola canalului semicircular posterior, ceea ce provoacă o atac de amețeală (după Shuknecht) Vertijul pozițional benign de obicei nu necesită tratament Pentru atacuri severe și frecvente, se recomandă o manevră de repoziționare (vezi Fife; Fig , B-E) Prima parte a manevrei de repoziționare corespunde testului de diagnostic Hallpike descris mai sus (vezi figura, L și L) După aceea, din poziția în care apare amețeala, capul pacientului este rotit în trei etape la fiecare de secunde (vezi figura, B-F) Mai întâi, capul este întors cu - tso spre urechea opusă; apoi pacientul este răsturnat în partea stângă, iar capul său este întors cu încă °, după care se efectuează o altă întoarcere a capului, iar fața pacientului se uită la podea După de secunde, pacientul se așează și în următoarele de ore ar trebui să ia o astfel de poziție încât capul să fie ridicat la cel puțin de inci de la nivelul orizontal Adesea, o singură manevră de repoziționare duce la încetarea atacurilor de vertij pozițional benign Pot fi utilizate antihistaminice, ca în neuronitele vestibulare (vezi mai jos) Boala Meniere Această boală se caracterizează prin atacuri de vertij acut, care durează de la câteva minute până la câteva ore și atât de intense încât pacienții sunt nevoiți să stea nemișcați (de obicei pe partea "sănătoasă"), astfel încât urechea afectată să fie în cea mai înaltă poziție Cu testele rotaționale și calorice, nistagmusul de pe partea afectată este slăbit sau absent De obicei, există tinitus, o senzație de greutate în ureche sau cap și pierderea auzului, care se poate agrava în timpul unui atac de amețeli În timpul atacului, pacientul încearcă să stea nemișcat într-o poziție care reduce amețelile Amețelile intense de obicei nu durează mult În cazul atacurilor prelungite, antihistaminice ajută: dimenhidrinatul (dramamină), ciclizina (marezin), meclozina (bonin, antivert) sau prometazina (fenergan) în doză de - mg la fiecare ore Trimethobenzamină (tigan) în supozitoare ( mg) la fiecare ore este eficient pentru a opri greața și vărsăturile Cu crize severe și frecvente, tratamentul chirurgical (distrugerea operativă a labirintului) poate duce la o ameliorare permanentă, dar este utilizat doar pentru leziuni unilaterale cu hipoacuzie aproape completă O altă metodă de tratament chirurgical este secțiunea transversală a porțiunii vestibulare a nervului cranian VIII Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Amețeli cu afectarea diferitelor departamente Localizarea si natura leziunii Alte tulburari neurologice Dezechilibru Labirint, leziune unilaterală (traumatism, boala Meniere, neuronită vestibulară, labirintită, vertij pozițional benign) Niciuna Deviație și lateropulsări laterale ale leziunii Labirint, bilateral (complicație aminoglicozidă, vestibulopatie idiopatică) Niciuna Creștere ușoară a distanței dintre picioare când stați în picioare și când mergeți Nervul vestibular și ganglion (neuropatie vestibulară, herpes zoster) Simptome de afectare a nervilor VIII, VII și uneori a altor nervi cranieni Deviația și lateropulsările laterale ale leziunii Unghiul pontin cerebelos (neurom acustic, tumoră glomus și alte tumori) Neuropatia nervilor cranieni V, VII, IX și X pe partea laterală a leziunii; ataxie cerebeloasă; creșterea presiunii intracraniene (stadiul tardiv) ataxie cu tendință de scădere spre leziune Trunchiul cerebral și cerebelul (atacuri de cord, tumori, infecții virale) Neuropatii craniene multiple; semne de deteriorare a căilor trunchiului cerebral, ataxie cerebeloasă Ataxia persistă cu ochii deschiși Emisferele cerebrale Afazie, defecte ale câmpului vizual, hemipareză, hemianestezie și alte simptome de afectare a emisferelor cerebrale, crize epileptice Fără modificări Capitol Deficiențe de auz, amețeli și dezechilibru sistemul vestibular Tipul de nistagmus Auz Metode suplimentare de cercetare Nistagmus orizontal către un labirint sănătos sau nistagmus pozițional rotativ, paroxistic Hipoacuziei neredusă sau conductivă sau senzorineurală cu fenomen de creștere accelerată a volumului (normal în vertijul pozițional benign) Hipoactivitate labirint unilaterală în timpul unui test caloric Ușoară bilaterală orizontală sau rotativă sau fără nistagmus Hipoactivitate labirint bilaterală la provocarea calorică Nistagmus orizontal spre labirint sănătos sau rotatoriu, nistagmus pozițional De obicei hipoacuzie senzorineurală fără fenomen de creștere a sonorității, percepția vorbirii este dificilă CT, RMN - modificări normale sau patologice; hipoactivitate a labirintului în timpul unui test caloric Nistagmus pozițional cu pareza privirii, mai sever pe partea leziunii Hipoacuzie senzorineurală fără fenomenul de creștere accelerată a volumului Modificări patologice la CT și RMN; hipoactivitate a labirintului în timpul unui test caloric; proteine crescute în LCR Nistagmus aspru orizontal și vertical care provoacă pareza privirii De obicei nu este redusă Hiperactivitatea labirintului sau predominanța activității pe o parte în timpul unui test caloric; posibile modificări la RMN și CT De obicei absent Nu este redus Teste calorice - nu sunt posibile modificări ale CT și EEG Pentru o descriere a tipurilor de nistagmus, vezi cap Partea a II-a Principalele manifestări ale bolii neurologice Neuronita vestibulară Caracterizat prin apariția unui atac prelungit de amețeli, care este intens timp de câteva zile, apoi devine mai puțin severă și durează până la câteva săptămâni Pe partea leziunii, reacția la testele calorice este redusă, dar nu există tinitus și pierderea auzului Rareori apar forme recurente și epidemice ale bolii Cauza bolii și localizarea leziunii nu sunt stabilite cu precizie; Se presupune că porțiunea vestibulară a nervului VIII cranian este afectată din cauza unui proces inflamator, probabil o infecție virală Vertijul, care de obicei fluctuează în intensitate, dar nu este asemănător convulsiilor și este însoțit de pierderea auzului și simptome de afectare a altor nervi cranieni, este un semn rar, dar caracteristic, al neuromului acustic În unele cazuri de vertij rezistent (considerat anterior idiopatic), simptomele bolii au dispărut după reducerea chirurgicală a ramurii sinuoase a arterei bazilare, a cărei ansă era în contact cu nervul cranian VIII (Janetta și colab ) Cele mai frecvente sindroame de vertij vestibular și principalele lor caracteristici clinice sunt prezentate în tabel ЛИТЕРАТУРА Baloh R Ж Amețeli, pierderea auzului și tinitus: elementele esențiale ale neurotologiei Philadelphia: Davis, Baloh RW, Honrubia K, Jacobson K Vertij pozițional benign: caracteristici clinice și oculografice în de cazuri // Neurologie - - Voi - P Baloh RW, Jacobson K , Honrubia V Idiopathic bilateral vestibulopathy// Neurology - - Voi - P Brandt T , Steddin S , Daroff RB Therapy for benign paroxistic positional vertij, revizuit // Neurology - - Voi - P Fife TD Cura de pat pentru vertij pozițional benign // Barrows Neurol Inst Q - - Voi - P Janetta P J, MollerM B , MollerA R Dezactivarea vertijului pozițional // N Engl J Med - - Voi - P Konigsmark V Zh Atrofii cochleovestibulare progresive ereditare // Handbook of Clinical Neurology, voi / PJ Vinken, G J Bruyn (eds ) Amsterdam: North-Holland, , p - Konigsmark V Zh Boli ereditare ale sistemului nervos cu hipoacuzie // Handbook of Clinical Neurology, voi / PJ Vinken, G J Bruyn (eds ) Amsterdam: North-HoUand, , p - Nadol JB Jr Pierderea auzului // N Engl J Med - - Voi - P Shuknecht HF Cuprolitiaza // Arh Otolaringol - - Voi - P Shuknecht HF, Kitamura K Neuronita vestibulară // Ann Otol Rinol Laringol - -Voi -p SECȚIUNEA IV EPILEPSIA ȘI CONȘTIINȚA CAPITOLUL Epilepsie și alte afecțiuni convulsive O criză de epilepsie este una dintre cele mai frecvente și impresionante tulburări neurologice Adesea, crizele de epilepsie sunt singura manifestare a unei boli care durează toată viața și necesită tratament constant În alte cazuri, convulsiile complică cursul unei boli neurologice sau somatice sau a unei leziuni cerebrale Termenul de "epilepsie" se referă la convulsii recurente, care au fost definite în urmă cu mai bine de un secol de către Hughlings Jackson ca o excitare bruscă excesivă tranzitorie a neuronilor din cortexul cerebral O criză se numește criză convulsivă, care se manifestă prin tulburări motorii "Convulsii epileptice" este termenul cel mai potrivit deoarece convulsiile pot fi pur senzoriale sau akinetice, iar tipul de convulsii poate fi specificat (de exemplu, convulsii psihosenzoriale sau convulsive) Crizele epileptice pot avea manifestări diferite în funcție de etiologie, localizarea leziunii, caracteristicile EEG ale nivelului de maturitate a sistemului nervos la momentul atacului Numeroase clasificări se bazează pe acestea și pe alte caracteristici Cu toate acestea, din punct de vedere practic, trebuie să se distingă două categorii principale: t Convulsii primare generalizate: bilateral simetrice, fara manifestari focale la momentul aparitiei Acestea includ două tipuri: crize tonico-clonice (grand mal) și absențe (petit mah - perioade scurte de pierdere a conștienței Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Convulsii parțiale', criza începe cu simptome focale Ele sunt, de asemenea, împărțite în două grupuri: simple, în care nu există nicio perturbare a conștiinței, și complexe - cu o încălcare sau schimbare a conștiinței Aceste convulsii sunt cauzate de zone de supraexcitare care sunt diverse în localizare și devin adesea generalizate Crizele parțiale sunt numite și focale sau secundare, ceea ce subliniază faptul că sunt adesea cauzate de leziuni focale ale creierului și necesită întotdeauna clarificarea locației și cauzei procesului epileptic În toate formele de epilepsie, EEG este cea mai eficientă metodă de diagnosticare a unei secreții epileptice, iar RMN și CT sunt cele mai bune metode pentru a determina cauza epilepsiei CONVIZILE GENERALIZATE Periodic, fără niciun avertisment sau după o scurtă (a doua) senzație internă neobișnuită, pacientul își pierde brusc cunoștința, strigă și toți mușchii sunt implicați în contracții involuntare Pacientul cade la pământ, fălcile se strâng, făcând adesea să muște limba; respirația se oprește, iar dacă vezica urinară era plină, atunci apare urinarea involuntară Contracțiile tonice durează aproximativ de secunde, moment în care pielea devine cianotică Contractiile tonice sunt apoi urmate de o serie de contractii clonice care dureaza de obicei aproximativ un minut sau mai putin (crize tonico-clonice) Mai rar, criza apare într-o succesiune diferită: de exemplu, faza tonică este precedată de o scurtă perioadă de convulsii clonice (criză clonico-tonico-clonică) La sfârșitul fazei clonice finale, respirația este restabilită, dar pacientul rămâne în comă, mușchii îi sunt relaxați, respirația este superficială După câteva minute, conștiența este restabilită, dar pacientul rămâne uluit, somnoros și nu își amintește ce s-a întâmplat După un atac, sunt posibile dureri de cap, dureri în zona mușcăturii limbii, în mușchii suprasolicitați și în locurile vânătăilor din cauza unei căderi nereușite Vertebrele pot fi deteriorate și pot apărea leziuni grave ale capului Aproape întotdeauna, o creștere a concentrației plasmatice a creatin fosfokinazei (CPK) este detectată în câteva ore după o criză, care poate fi folosită pentru a confirma o convulsie în absența martorilor În timpul crizelor, EEG arată o serie constantă de vârfuri ritmice sau unde ascuțite care copleșesc ritmul normal de bază Imediat după atac, apare o încetinire a ritmului pe EEG cu păstrarea undelor ascuțite sau a descărcărilor epileptice de scurtă durată Capitolul Epilepsie și alte afecțiuni convulsive Daca o criza tonico-clonica urmeaza alta inainte de a exista o recuperare completa fata de cea precedenta si mai ales pana la refacerea completa a constiintei, atunci este diagnosticat statusul grand mal, sau statusul tonico-clonic epilepticus Absențele sunt o scurtă pierdere a conștienței care are loc fără avertisment și durează - secunde, urmată de o recuperare rapidă și completă a conștienței Se observă adesea tresărirea pleoapelor și mișcări ritmice (de trei ori pe secundă) ale mâinilor sau degetelor Pacientul rămâne așezat sau în picioare și de multe ori nici măcar nu observă criza Hiperventilația poate declanșa un atac Astfel de crize încep în copilărie, la vârsta de - ani Convulsiile devin de obicei mai puțin frecvente (dar rareori dispar complet) în timpul adolescenței, când se poate dezvolta mai întâi o criză grand mal În timpul unei absențe, EEG-ul prezintă complexe caracteristice generalizate, ritmice de vârf de unde la o frecvență de Hz ^forme Un număr semnificativ de forme neobișnuite de epilepsie, observate în principal în copilărie, sunt greu de clasificat, dar au unele asemănări cu absențe La aceste forme se remarcă tulburări de conștiință mai puțin profunde și componenta mioclonică este mai pronunțată decât la absențe clasice EEG poate prezenta complecși de vârf de unde cu o frecvență de sau , Hz sau unde multiple și complexe de vârf cu o frecvență de - Hz O variantă specială, numită sindromul Lennox-Gastaut, este reprezentată de crizele atone, combinate cu crize tonico-clonice sau tonice, deficiență intelectuală și complexe caracteristice lentă ( - , Hz) spike-wave pe EEG Adesea, acest sindrom se dezvoltă la pacienții care au suferit în trecut de sindromul West, care se caracterizează printr-o triadă de spasme infantile, vârfuri multifocale constante și unde delta de amplitudine mare (hipsaritmie) pe EEG și retard mental Convulsiile din sindromul Lennox-Gastaut sunt adesea cauzate de leziuni cerebrale extinse Convulsiile pot persista până la vârsta adultă Ele iau multe forme și sunt adesea rezistente la o mare varietate de regimuri antiepileptice Patogeneza Baza morfologică și etiologia crizelor epileptice de mai sus nu au fost elucidate, de aceea sunt numite idiopatice Conform diverselor studii, - % dintre pacienți au antecedente familiale ale bolii Dacă unul dintre gemenii identici suferă Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice crize epileptice, atunci riscul dezvoltării lor în a doua depășește % În unele forme de epilepsie, cum ar fi epilepsia mioclonică juvenilă, rolul factorilor genetici a fost dovedit, dar mecanismul formării crizelor rămâne neclar Din ce în ce mai mult, RMN-ul relevă o reducere a dimensiunii și modificări ale intensității semnalului în regiunile inferomediale ale lobilor temporali Acest lucru reflectă probabil leziuni perinatale (scleroza mezotemporală sau hipocampică) Tabelul Crize epileptice parțiale frecvente Tip clinic Localizarea leziunii Motor somatic Jacksonian (motor focal) Masticatorie Contraversivă simplă Rotirea capului și a ochilor în combinație cu schimbarea poziției mâinii Girusul precentral Nuclei amigdaloizi Lobul frontal Cortexul motor accesoriu Somatic și senzorial (aura) Somatosenzorial Imagini, culori, modele vizuale neclare Auditiv Amețeli Olfactiv Gust Visceral: autonom Girus postcentral contralateral Lobul occipital Girusul Heschl (lobul temporal) Girusul temporal superior Girusul temporal mediu Lobul parietal și/sau tegmentul frontoparietal Insulă-orbital-cortex frontal Parțiale compuse Halucinații formate Iluzii Experiențe (deja văzute - deja vu, stări crepusculare, depersonalizare) Stări afective (frică, depresie sau euforie) Automatism (în timpul sau după o criză) Cortexul temporal sau complexul amigdala-hipocamp Lobul temporal " Lobul temporal sau frontal Absenta Cortex frontal, complex amigdala-hipocamp, sistem reticulocortical Mioclon epileptic bilateral Sistem reticulocortical Sursa: modificat din Penfield și Jasper Clasificarea internațională modernă a capturilor diferă de cea prezentată Capitol Epilepsie și alte afecțiuni convulsive Convulsii PARȚIALE sau focale Crizele epileptice care formează acest grup, spre deosebire de crizele generalizate primare, sunt de obicei cauzate de o leziune focală a creierului Identificarea simptomelor focale ale unei convulsii, în special în momentul debutului acesteia, este extrem de importantă, deoarece vă permite să localizați leziunile cerebrale Crizele parțiale caracteristice leziunilor diferitelor părți ale creierului sunt prezentate în tabel Există convulsii parțiale simple și complexe Crizele simple sau elementare, parțiale, nu sunt însoțite de pierderea cunoștinței dacă simptomele motorii, senzoriale sau mentale sunt cauzate de afectarea unei zone sau a unei emisfere a creierului Crizele motorii parțiale legate de lobul frontal sunt caracterizate prin rotația contralaterală a globilor oculari și a capului, adesea în combinație cu contracția tonică și apoi mișcări clonice ale membrelor de pe acea parte În crizele motorii jacksoniene, în câteva secunde, crizele clonice se răspândesc ("marș") de la mușchii implicați inițial la restul de pe aceeași parte a corpului, deși în unele cazuri se observă manifestări similare în crizele motorii parțiale obișnuite Epilepsia Rolandică (epilepsie cu vârfuri temporale centrale) este un tip destul de comun și benign de epilepsie motorie parțială, cu o predispoziție ereditară clară Începe la vârsta de - ani sub formă de contracții clonice pe o parte a feței sau a corpului și se manifestă pe EEG ca vârfuri de amplitudine mare în regiunea Roland inferioară opusă Activitatea epileptică crește în timpul somnului non-REM Convulsiile tind să dispară în timpul adolescenței Tipuri similare de epilepsie benigne diferă în localizarea focalizării activității epileptice în creier (lobi occipital, parietal, frontal) Epilepsia partialis continua este o variantă specială a crizelor motorii parțiale caracterizate prin mișcări clonice ale uneia dintre grupele musculare, cel mai frecvent feței, mâinii sau piciorului Mișcările se repetă la intervale regulate de câteva secunde și pot continua neîntrerupt zile sau luni fără a se răspândi în alte părți ale corpului Această formă de epilepsie se dezvoltă cu afectare cortical-subcorticală pe partea opusă și, de obicei, nu răspunde la terapia antiepileptică Crizele somatosenzoriale, atât parțiale, cât și "marș", sunt de obicei cauzate de deteriorarea girusului postcentral opus sau a unei regiuni apropiate acestuia Alte partiale epilepsia Kozhevnikov - Notă ed Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice crizele senzoriale - vizuale, auditive, olfactive, vestibulare - indică, de asemenea, o zonă specifică de deteriorare, dar toate sunt destul de rare (Tabelul ) Convulsiile cauzate de un focar de excitație în lobul temporal (epilepsia lobului temporal) sunt unice prin faptul că încep (numite aură) cu halucinații sau iluzii sub forma unui sentiment de mediu familiar, neobișnuit al evenimentelor, frică, senzații viscerale , etc Dacă aceste senzații subiective constituie întreaga criză, aceasta este definită ca o simplă criză parțială Dacă aura este urmată de o perioadă în care pacientul nu răspunde la întrebări și se comportă neobișnuit (își plesnește buzele, face mișcări de mestecat sau de înghițit, rătăcește, adică apar așa-zise automatisme), convulsiile sunt clasificate ca complexe parțiale sau psihomotorii convulsii Diverse leziuni cerebrale sunt adesea detectate la pacienții cu crize parțiale simple și complexe Ele contribuie la apariția unui focar epileptic în țesutul cerebral din jur și sunt uneori supuse tratamentului chirurgical Mioclonia ca simptom neurologic și asocierea lui cu epilepsia sunt discutate în cap Mici smucituri mioclonice ritmice ca parte a unei crize de absență, smucituri mioclonice izolate care anunță crize clonico-tonico-clonice și spasme mioclonice severe caracteristice sindromului West au fost menționate mai devreme în acest capitol Mioclonia parțială sau generalizată este adesea simptomul principal al epilepsiei mioclonice juvenile, o formă comună și relativ benignă de epilepsie care debutează în adolescență și este tratată cu succes cu acid valproic Mioclonia generalizată ca răspuns la stimularea senzorială este observată în unele boli severe ale copilăriei, cum ar fi boala Lafora și bolile ereditare de depozitare care duc la demență progresivă și moarte În sfârșit, trebuie amintit că orice criză parțială se poate transforma într-una generalizată Dacă acest lucru se întâmplă rapid sau nu sunt observate simptome focale inițiale, o criză parțială nu poate fi distinsă de o criză grand mal Situaţii comune^clinice Îngrijirea medicală pentru convulsii este descrisă în următoarele situații clinice Deși fiecare tip de criză necesită o abordare diferită, unele principii de tratament sunt aceleași pentru toată lumea În primul rând, trebuie să vă asigurați că este vorba de prezența crizelor epileptice și nu de alte tulburări neurologice - leșin, migrenă, atac ischemic tranzitoriu (AIT), tulburări de comportament episodice, Capitolul Epilepsie și alte afecțiuni convulsive episoade de ataxie sau distonie, confuzie și stupoare de origine toxică sau metabolică Dacă clinica îndeplinește pe deplin criteriile de diagnostic pentru o convulsie, este necesar să se clarifice cauza acesteia: tumoră cerebrală, leziune cerebrală traumatică, supradozaj de droguri, boală sistemică sau sindrom de sevraj În cele din urmă, trebuie determinat tipul de criză, deoarece această caracteristică, mai mult decât altele, permite localizarea leziunilor cerebrale (vezi Tabelul ) și selectarea terapiei adecvate (Tabelul ) În practica clinică, este convenabil să se analizeze crizele de epilepsie în funcție de vârsta la care apar (Tabelul ) Crizele neonatale sunt o problemă deosebită pentru pediatri Datorită imaturității creierului, crizele de epilepsie sunt scurte și fragmentate: devierea violentă a capului și a ochilor, episoade de apnee, tensiune a membrelor sau zvâcniri clonice ale mai multor membre și trunchi Rezultatele EEG sunt de mare importanță La nou-născuți, crizele sunt de obicei un semn nefavorabil, ele fiind adesea asociate cu traumatisme la naștere sau tulburări metabolice Cu toate acestea, există și o formă benignă de mioclon neonatal care dispare după câteva zile sau săptămâni Este necesar să se examineze compoziția gazelor din sânge, nivelul de glucoză și calciu Cel mai frecvent utilizat medicament antiepileptic la această vârstă este fenobarbitalul La sugari și copilăria timpurie se pot dezvolta episoade de mioclonie severă de flexie care durează câteva secunde (convulsii Salaam sau convulsii "jackknife") Aceste crize se pot dezvolta după convulsii neonatale Mioclonia masivă poate fi un simptom al diferitelor boli (scleroză tuberculoasă, fenilcetonurie etc ), dar sunt adesea idiopatice În prezența unei modificări caracteristice EEG a tipului de hiparitmie (vezi mai sus), este indicată numirea ACTH sau medicamente antiepileptice Crizele mioclonice masive tind să dispară până la vârsta de - ani, dar se pot transforma în alte forme de epilepsie, iar mulți copii au retard mintal Stările febrile sunt însoțite de una sau mai multe crize generalizate la fiecare al douăzecilea copil Acest lucru se observă mult mai rar după - ani Adesea, există un istoric familial al acestor convulsii De regulă, convulsiile dispar rapid, rezultatele examenului neurologic și EEG sunt în limitele normale Medicamentele sunt folosite pentru a trata febra și infecțiile, iar barbituricele sunt prescrise pentru o perioadă scurtă Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Medicamente antiepileptice comune Denumire comună internațională Denumire comercială Doză zilnică standard Copii Adulti, mg Fenobarbital Luminal - mg/kg ( mg/kg - până la luni) - Fenitoină Dilantin - mg/kg - Carbamazepină Tegretol - mg/kg - Acid valproic Depakine, depakote - mg/kg - Primidon Maisolin - mg/kg - Etosuximidă Zarontin - mg/kg - Diazepam Valium , - mg/kg (iv) - Lorazepam Ativan , mg/kg (iv) , - , mg/kg (iv) Clonazepam Klonopin , - , mg/kg , - Gabapentin Neurontin - Lamotrigină Lamictal - Topiramat Topamax - - Levetiracetam Keppra - - Tiagabin Gabitril - - Aceste medicamente sunt disponibile sub alte denumiri - Notă ed Capitolul Indicații principale Timp de înjumătățire, h Concentrație terapeutică în sânge, µl/ml crize tonico-clonice; convulsii parțiale simple și complexe;absențe - - crize tonico-clonice; crize parțiale simple și complexe - - crize tonico-clonice; crize parțiale complexe - - Absențe și convulsii mioclonice ca medicament de elecție sau medicament suplimentar pentru convulsii parțiale tonico-clonice și complexe - - crize tonico-clonice; crize parțiale simple și complexe - - Absența - - Stare epileptică Stare epileptică Absenta, mioclon - , - , Terapia complementară - Același - Terapie adjuvantă la adulți cu convulsii parțiale; Sindromul Lennox-Gastaut - Convulsii parțiale - Convulsii parțiale - - Nivel minim acceptat - Notă ed Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Cauzele crizelor epileptice recurente la diferite grupe de vârstă Vârsta pacientului la debutul convulsiilor Cauză posibilă Perioada neonatală Malformații congenitale, traumatisme la naștere, hipoxie, tulburări metabolice (hipocalcemie, hipoglicemie, deficit de vitamina Wb, fenilcetonurie etc ) Sugari ( - luni) La fel ca mai devreme; spasme infantile Copilărie timpurie ( luni - ani) Spasme infantile, convulsii febrile, traumatisme și hipoxie la naștere, boli infecțioase, traumatisme, intoxicații cu medicamente Vârsta copiilor ( - ani) Hipoxie perinatală, traumatisme la naștere sau mai târziu, boli infecțioase, tromboze ale arterelor sau venelor cerebrale, "idiopatică", eventual epilepsie ereditară (epilepsia rolandă și variantele acesteia) Adolescență ( - ani) Epilepsie idiopatică, inclusiv tipuri determinate genetic (epilepsie mioclonică juvenilă), traumatisme Vârsta adultă timpurie ( - ani) Epilepsie idiopatică, traumatisme, tumori, sevraj de alcool sau alte medicamente sedative și hipnotice, eclampsie Vârsta medie a adultului ( - de ani) Leziuni, tumori, boli vasculare, sevraj de alcool sau alte medicamente Bătrânețe (peste de ani) Boli vasculare, tumori, abcese, boli degenerative, traumatisme Notă Meningita și complicațiile ei pot provoca crize epileptice la orice vârstă În regiunile tropicale și subtropicale, infecțiile parazitare ale creierului sunt o cauză frecventă Unii pacienți dezvoltă ulterior convulsii parțiale sau unilaterale care nu sunt asociate cu afecțiuni febrile Aceste crize sunt denumite epilepsie focală sau secundară, care, cu un grad ridicat de probabilitate, va persista pe tot parcursul vieții; deseori progresează spre epilepsia lobului temporal și este tratabilă cu carbamazepină, fenitoină și alte medicamente La copii și adolescenți se poate dezvolta status epilepticus Este adesea prima manifestare a epilepsiei idiopatice, dar uneori poate fi cauzată de meningită, encefalită sau o tumoare cerebrală, mai rar de boli metabolice dobândite, cum ar fi hiper- sau hipoglicemia, sau Capitol Epilepsie și alte afecțiuni convulsive hiponatremie După oprirea stării epileptice, este necesară o examinare adecvată, care este descrisă la punctul Adesea există o situație când un copil sau un adolescent a suferit pentru prima dată o criză generalizată majoră și nu prezintă tulburări neurologice în timpul examinării Este necesar un EEG, CT sau RMN Cu rezultate normale, se pune întrebarea dacă merită doar observarea copilului sau prescrierea imediată a medicamentelor antiepileptice Terapia este indicată atunci când sunt detectate modificări paroxistice ale EEG La unii pacienți, un examen RMN amănunțit evidențiază scleroza părților interne ale lobilor temporali Convulsiile pot persista la copii și adulți cu epilepsie în ciuda tratamentului În acest caz, este necesar să se verifice dacă pacientul ia medicamente într-o doză adecvată și să se determine concentrația medicamentului în sânge De asemenea, ar trebui să efectuați un EEG, să examinați sângele pentru electroliți, glucoză, azot ureic și calciu Dacă concentrația medicamentului antiepileptic în sânge este scăzută, este necesară creșterea dozei; dacă concentrația medicamentului este normală sau chiar crescută, terapia trebuie modificată în funcție de tipul de convulsii sau trebuie adăugat un alt medicament (vezi Tabelul ) În acest din urmă caz, este necesar să se țină cont de interacțiunea dintre medicamentele antiepileptice Pentru crizele parțiale nou dezvoltate la adulți sunt indicate EEG, CT sau RMN și, de obicei, LP Aproape întotdeauna, sunt detectate leziuni focale ale creierului: un infarct, consecințele unei contuzii cerebrale, o tumoră, un hematom subdural, un abces etc Tratamentul vizează atât eliminarea cauzei bolii, cât și prevenirea convulsiilor Pentru prima dată, convulsiile generalizate sau multifocale pot determina, în funcție de vârsta pacientului (vezi Tabelul ): sindrom de abstinență după întreruperea alcoolului, barbituricelor și altor sedative, luând cocaină și alte psihostimulante, faza de recuperare în encefalopatie hipoxic-ischemică cu comă, hipo- sau hiperglicemie, hipocalcemie, hipomagnezemie, hiponatremie, uremie, encefalopatie hipertensivă acută și eclampsie, encefalită, abces, meningită cronică, tumoră, rar - porfirie sau aminoacidurie Cauzele comune ale unei convulsii la vârsta adultă pentru prima dată includ infarctul cerebral și leziuni cerebrale traumatice (cu afectarea cortexului cerebral) Convulsiile apar de obicei la luni sau ani după un atac de cord sau o leziune, care poate fi chiar asimptomatică Mai rar, crizele apar în perioada acută a unui accident vascular cerebral Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Pacienții cu convulsii parțiale și generalizate complexe frecvente care persistă cu utilizarea tuturor regimurilor medicamentoase posibile trebuie îndrumați către un centru antiepileptic specializat pentru a căuta focarele epileptice în cortexul cerebral folosind tehnici speciale Dacă aceste leziuni sunt găsite, sunt posibile îndepărtarea chirurgicală sau alte opțiuni de tratament Cea mai gravă problemă clinică o reprezintă crizele convulsive generalizate recurente, în care conștiința nu este restabilită în intervalele dintre convulsii - status epileptic convulsiv Este necesară inițierea urgentă a tratamentului, deoarece cu status epilepticus persistent, mortalitatea ajunge la %, iar mulți supraviețuitori rămân lezați creierul Soluția salină fiziologică se injectează intravenos, se evaluează concentrația parametrilor biochimici și a medicamentelor antiepileptice în sânge Primul medicament din grupul benzodiazepinelor este prescris, de exemplu, lorazepam în doză de , mg/kg intravenos pe flux (viteza de perfuzie mm Hg); ) excluderea intoxicației cu medicamente sau medicamente și hipotermie severă MECANISME DE PERTURBARE A CONSTIINTEI IN DIVERSE BOLI Conștiința depinde de menținerea funcției normale a formării reticulare a mezencefalului și a talamusului și a conexiunilor bilaterale ale acestora cu toate părțile cortexului cerebral Astfel, orice proces care dăunează difuz cortexului provoacă o comă Leziunile mici pot duce și la comă dacă sunt localizate în formarea reticulară a trunchiului cerebral superior și a talamusului; afectarea acestor regiuni centrale profunde dezactivează cortexul cerebral Gradul mai mic Acești termeni nu sunt folosiți în legătură cu tulburările de conștiență în leziunile organice ale creierului - Notă ed Aceste criterii sunt provizorii Pentru a diagnostica moartea cerebrală, este necesar să se efectueze un studiu clinic și instrumental special de către mai mulți specialiști - Notă ed Capitolul Comă și alte tulburări ale conștienței Deteriorarea acestor structuri duce la somnolență, distragerea atenției și incapacitatea de a menține activitatea mentală necesară Principalele mecanisme care perturbă activarea reticulară a cortexului cerebral sunt: Crize epileptice generalizate, în care activarea bruscă excesivă a neuronilor are loc în structurile centrale profunde sau se extinde la acestea, paralizându-le temporar activitatea Comoție, în care o mișcare bruscă a creierului și răsucirea părților superioare ale trunchiului perturbă temporar funcția neuronilor din structurile diencefalice și mezencefal Alcool și medicamente, în special anestezice, barbiturice și alte sedative, fiecare dintre ele inhibă celulele sistemului de activare reticular prin mecanismele proprii Tulburări metabolice precum uremie, acidoză diabetică sau de altă natură, insuficiență hepatică, hipoglicemie, hipercalcemie, hipo- și hipernatremie, hipoxie și hipercapnie, care perturbă funcția neuronilor din formațiunea reticulară superioară și din cortex Leziunile distructive - tumoră, infarct (ocluzia arterei principale) și hemoragie - distrug direct formarea reticulară a tegmentului părților superioare ale trunchiului cerebral și talamusului Această deteriorare poate fi ireversibilă Afectarea semnificativă a uneia dintre emisferele cerebrale - o tumoare, hemoragie, contuzie cerebrală, hematom subdural sau epidural - deplasează și comprimă formarea reticulară a secțiunilor superioare ale trunchiului cerebral și diencefalului Gradul de deplasare orizontală a structurilor mediane este proporțional cu adâncimea tulburării conștiinței (confuzia apare atunci când structurile mediane sunt deplasate cu - mm; sopor - cu - mm; comă - cu mai mult de mm; deplasarea corpului pineal de la linia mediană) O scădere critică a tensiunii arteriale (sistolice sub mmHg la pacienții normotoni), de exemplu, cu sepsis, pierdere de sânge sau stop cardiac Cele mai frecvente cauze de comă Conform studiului Plum și Posner de la Spitalul din New York, aproximativ o treime dintre pacienții internați într-o stare comatoasă au avut intoxicație cu medicamente sau medicamente, o altă treime au avut tulburări metabolice și o altă treime au avut boli cardiovasculare (Tabelul ) Studiul a inclus doar pacienți care au avut inițial o cauză Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Diagnosticul final la de pacienți internați în spital cu diagnostic de "comă inexplicabilă" (cu permisiunea lui PLum și Posner) leziuni volumetrice supratentoriale " Hematom intracerebral ' Hematom subdural Hematomul epidural Infarctul cerebral infarctul de talamus Tumora pe creier ~ Hemoragie în glanda pituitară " abces cerebral Leziune a capului închis ~~ Leziuni subtentoriale Infarct de trunchi cerebral Hemoragie la nivelul puțului Demielinizarea trunchiului cerebral Hemoragia la nivelul cerebelului Tumora cerebeloasa Infarctul cerebelos Abcesul cerebelos Hemoragia subdurală în fosa craniană posterioară Migrena bazilară Tulburări metabolice și alte tulburări difuze Hipoxie sau ischemie Encefalopatia hepatică Encefalopatia uremică Boli pulmonare Tulburări endocrine (inclusiv diabet zaharat) Tulburări acido-bazice Tulburări de termoreglare Tulburări de alimentație Comă metabolică nespecifică Encefalomielita si encefalita Hemoragia subarahnoidiană Otrăvirea cu droguri sau droguri Boala psihică Notă Sunt incluși numai pacienții cu un diagnostic inițial neclar și care au un diagnostic definitiv Deoarece cazurile evidente de otrăvire și leziuni cerebrale traumatice contondente nu au fost incluse, numărul lor total a scăzut semnificativ Capitol Comă și alte tulburări ale conștiinței coma a rămas neclară; astfel, pacienții cu otrăvire evidentă au fost excluși În plus, pacienții cu comă traumatică nu au fost incluși în studiu, deoarece cauza acesteia din urmă nu este de obicei pusă la îndoială și pacienții sunt trimiși la departamentul de neurochirurgie În general, ischemia cerebrală și intoxicația cu medicamente au fost cele mai frecvente cauze de comă; encefalita și abcesele cerebrale au fost destul de rare ( din de cazuri) EXAMENUL CLINIC AL PACIENTULUI COMATOZ În timpul examinării inițiale, este necesar să se încerce să se obțină informații despre evenimentele care preced dezvoltarea comei Dar mai întâi trebuie să vă asigurați că căile respiratorii sunt acceptabile, pacientul menține în mod independent respirația și are un nivel adecvat al tensiunii arteriale Dacă există încălcări, atunci sunt necesare măsuri pentru a le elimina Cu simptome de șoc, sângerare și obstrucție a căilor respiratorii, se iau măsuri adecvate: se efectuează intubația traheală, se prescriu oxigen și medicamente vasopresoare, se transfuzează sânge și se administrează glucoză Apoi se efectuează un examen somatic și neurologic, inclusiv CT sau RMN, în funcție de circumstanțe, examen LCR (dacă se suspectează meningită) Detectarea leziunii cerebrale focale sau a inflamației meningelor cu pleocitoză face posibilă atribuirea comei unuia dintre cele trei grupuri, ceea ce este deosebit de important în diagnosticul diferențial Bolile legate de fiecare dintre aceste grupuri și principalele lor manifestări clinice și de laborator sunt prezentate în tabel MANAGEMENTUL PACIENTULUI COMATOZ Pentru a gestiona un pacient în coma, este necesară o echipă bine organizată de personal medical, sub supravegherea constantă a unui medic Tratamentul începe imediat, chiar înainte de efectuarea tuturor examinărilor necesare Principiile tratamentului sunt prezentate mai jos; Detalii despre tratamentul șocului, tulburărilor de fluid și electroliți și a altor complicații care se dezvoltă adesea la pacienții în comă (de exemplu, pneumonie, infecții ale tractului urinar, flebotromboză) sunt detaliate în cartea Internal Medicine (primul editor - Harrison) Tratamentul șocului începe imediat, înainte ca toate celelalte măsuri diagnostice și terapeutice să fie efectuate Respirația superficială și neregulată, respirația răgușită (care indică obstrucția parțială a inhalării) și cianoza necesită o administrare a căilor respiratorii și oxigen Dacă afectarea creierului nu este complicată de leziuni Ghid de neurologie Tabelul Caracteristici importante în diagnosticul diferenţial al celei mai frecvente come Tipul de comă Cauza de comă Principalele simptome clinice Principalele modificări de laborator Observații Comă cu simptome focale sau unilaterale Hemoragie cerebrală Hemiplegie, hipertensiune arterială, respirație intermitentă, simptome oculare specifice (cap și ) CT + Debut brusc cu cefalee, vărsături; antecedente de hipertensiune arterială sau coagulopatie; dilatarea pupilară întârziată Ocluzia arterei bazilare (tromb sau embol) Postura de extensie și semnul Babinski bilateral; dispariția reflexelor oculocefalice; nistagmus (cap ) CT precoce fără modificări; cu infarct RMN al cerebelului și trunchiului sau talamusului, LCR nemodificat Debut subacut (tromboză) sau brusc (embolie a arterei bazilare distale) Infarct mare și edem la nivelul arterei carotide hemiplegie, absența unilaterală a reflexelor sau dilatarea pupilei CT și RMN - edem emisferic semnificativ Comă precedată de confuzie timp de câteva zile după un accident vascular cerebral Hematom subdural Respirație lentă sau periodică; creșterea tensiunii arteriale, hemipareză, dilatarea unilaterală a pupilei CT+; LCR xantocrom cu conținut relativ scăzut de proteine Semne sau istoric de traumă, cefalee, confuzie progresivă Traumatisme Semne de traumatism la cap CT și RMN - contuzie cerebrală și alte leziuni (cap ) Tensiune arterială instabilă, leziuni combinate ale altor organe Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice * Abces cerebral Simptomele neurologice depind de localizare Encefalopatie hipertensivă acută, eclampsie Tensiune arterială > / mm Hg Artă (mai scăzut la copii și cu eclampsie), cefalee, convulsii epileptice, semne de creștere a ICP în fundus Comă fără simptome focale sau unilaterale, dar cu simptome de iritație meningeală Meningită și encefalită Redoarea gâtului, semnul Kernig, febră, cefalee Hemoragie subarahnoidiană Răgușeală, hipertensiune arterială, rigiditate a gâtului, semn Kernig Comă fără simptome neurologice focale și semne de iritare a meningelor; CT și LCR sunt normale Intoxicație cu alcool Hipotermie, hipotensiune arterială, înroșire a pielii, miros de alcool CT și RMN+ Proces sistemic / infecțios sau neurochirurgical intervenție, febră intermitentă CT±; la RMN, edem de substanță albă în secțiuni posterioare; creșterea presiunii LCR Dezvoltare acută sau subacută, luând medicamente cu aminofilină sau catecolamine CT±; pleocitoză, concentrație crescută de proteine, glicemie scăzută în LCR Debut subacut sau acut CT poate arăta sânge și anevrisme; LCR cu sânge sau xantocrom sub presiune ridicată Debut acut brusc cu cefalee severă Concentrația crescută de alcool în sânge Poate fi asociată cu leziuni ale capului, infecție sau insuficiență hepatică Capitolul Tabelul Caracteristici importante în diagnosticul diferenţial al celei mai frecvente come (continuare) Tipul de comă Cauza de comă Principalele simptome clinice Principalele modificări de laborator Observații Intoxicații cu sedative Hipotermie, hipotensiune arterială Medicament în urină și sânge; activitate adesea rapidă pe EEG Există informații despre luarea medicamentului; tentativă de suicid Intoxicație cu opiacee Respirație lentă, cianoză, pupile înguste Administrarea naloxonei duce la trezirea și dezvoltarea simptomelor de sevraj Otrăvire cu monoxid de carbon Pielea roșu cireș Carboxihemoglobină Ventilație inadecvată sau aragaz aprins, încercare de sinucidere Hipoxie Rigiditate, postură decerebrată, febră, convulsii epileptice, mioclonie normală a LCR; EEG poate avea formă de undă izoelectrică sau unde delta de amplitudine mare Debut brusc după stop cardiac; deteriorarea este ireversibilă cu hipoxie pentru mai mult de - minute Hipoglicemie Ca și hipoxie Glicemie scăzută și LCR Tratamentul diabetului zaharat, progresie lentă către anxietate, foame, transpirație crescută, respirație superficială și convulsii epileptice Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Comă diabetică Simptome de deficit de lichid extracelular, hiperventilație cu respirație Kussmaul, miros "fructat" Uremie Hipertensiune arterială; piele uscată, pământească, miros de urină, spasme și crampe Comă hepatică Icter, ascită, alte semne de hipertensiune portală; asterixis Hipercapnie Edem de disc optic, mioclon difuz, asterixis infecție severă (șoc septic); insolație hipertermie super mare, respirație rapidă Crize epileptice Tulburări episodice de comportament sau convulsii Glucozurie, hiperglicemie, acidoză, scăderea bicarbonatului seric, cetonemie și cetonurie sau hiperosmolaritate Antecedente de poliurie, polidipsie, scădere în greutate sau diabet zaharat Proteine și jet în urină; o creștere a concentrației de azot ureic și creatinină în sânge; anemie, acidoză, hipocalcemie Comă precedată de apatie progresivă, confuzie și asterixis O creștere a concentrației de amoniac în sânge; LCR galben (bilirubină) cu niveluri normale sau ușor crescute de proteine Debut în câteva zile sau după paracenteză sau sângerare variceală; confuzie, stupoare, asterixis și modificări EEG caracteristice spre comă Creșterea presiunii LCR; Pco poate depăși mm Hg Artă ; privind activitatea EEGtheta și delta Stadii târzii ale leziunilor pulmonare; coma profundă și afectarea creierului sunt rare Variază în funcție de cauză Semne de infecție sau expunere la căldură Modificări caracteristice EEG Istoric de crize epileptice Capitolul Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice măduva spinării cervicale, pacientul trebuie așezat pe o parte pentru a preveni intrarea salivei și a vărsăturilor în tractul respirator De obicei, reflexele faringiene sunt reduse, astfel încât intubația traheală nu este deosebit de dificilă Saliva trebuie îndepărtată prin aspirație pe măsură ce se acumulează, altfel se pot dezvolta atelectazie și bronhopneumonie Oxigenul este furnizat printr-o mască sau printr-un tub endotraheal sub controlul saturației arteriale de oxigen și al concentrației altor gaze din sânge Cu insuficiență respiratorie și hipertensiune intracraniană este indicată intubația traheală cu ventilație pulmonară artificială Concomitent cu activitățile de mai sus, se efectuează cateterizarea venelor, înregistrarea ECG, prelevarea de sânge pentru determinarea concentrației de glucoză, medicamente narcotice și medicinale, electroliți, indicatori ai funcției hepatice și renale Cu o comă cu etiologie neclară și hipoglicemie suspectată, se prescrie o soluție de glucoză % și mg de tiamină Dacă se suspectează o supradoză de medicament, se administrează intravenos , - mg naloxonă La un dependent de heroină, acest lucru poate provoca aritmie și convulsii epileptice Cu o supradoză de benzodiazepine, flumazenil este prescris Dacă o masă cerebrală este suspectată ca cauză a comei pe baza prezentării clinice (pupila dilatată, hemiplegie contralaterală) și a constatărilor CT, cel mai important este reducerea ICP Se administrează intravenos g manitol sub formă de soluție % timp de - minute Scanarea CT repetată permite medicului să determine dimensiunea leziunii și gradul de edem cerebral, pentru a identifica deplasarea structurilor creierului LP se efectuează pentru suspiciune de meningită (febră, leucocitoză, îndoitură a mușchilor gâtului) sau hemoragie subarahnoidiană (durere de cap bruscă urmată de comă), deși trebuie să fiți întotdeauna conștienți de posibilitatea apariției complicațiilor în timpul acestei proceduri și de tacticile în dezvoltarea lor (vezi cap ) Daca timpul iti permite, este indicat sa faci un CT sau RMN inainte de LP Dacă CT detectează hemoragia subarahnoidiană, nu este nevoie de LP Convulsiile trebuie oprite în conformitate cu recomandările prezentate în Sec Cu o comă cauzată de administrarea de medicamente, în unele cazuri este indicat să se spele stomacul cu ser fiziologic Salicilații, opiaceele și anticolinergicele (antidepresive triciclice, fenotiazine, scopolamină) care provoacă atonie gastrică pot fi îndepărtate la multe ore după administrarea lor Pacienților care nu au un medicament stabilit li se prescriu - g de cărbune activat prin nazogastric Capitolul Coma și alte tulburări ale conștiinței sonda după eliberarea căilor respiratorii La pacienții conștienți, vărsăturile pot fi induse cu ipecac sau apomorfină Datorită încălcării mecanismelor de termoreglare, este posibilă dezvoltarea hipotermiei, hipertermiei sau poikilotermiei În cazul hipertermiei, răcirea prin pulverizare cu apă și ventilație este cea mai eficientă Puteți folosi și o pătură de răcire Este necesar să se prevină revărsarea vezicii urinare; dacă nu există urinare spontană, un cateter poate fi adecvat Pacientul nu trebuie să fie într-un pat umed sau murdar Leziunile SNC pot fi însoțite de dereglarea echilibrului de apă, carbohidrați și sodiu Într-o stare inconștientă, o persoană nu poate controla aportul de alimente și apă în conformitate cu sentimentul de sete și foame Cu leziuni ale creierului, pot fi observate atât pierderea de sare, cât și sindroamele de retenție de sare În sine, intoxicația cu apă și hiponatremia severă pot fi fatale Cu o comă prelungită, înființarea unei sonde gastrice facilitează hrănirea pacientului și menținerea echilibrului apă-electrolitic Pneumonia prin aspirație este prevenită prin intubare, prevenirea vărsăturilor (sondă gastrică), poziția corectă a pacientului și îndepărtarea lichidului din cavitatea bucală Este necesar să se examineze regulat picioarele pacientului pentru a exclude semnele de tromboză venoasă, iar dacă acestea sunt detectate, este indicată terapia anticoagulantă sau intervenția chirurgicală Tromboza venoasă profundă, care este o complicație frecventă la pacienții comatozi sau hemiplegici, nu este adesea evidentă clinic Cu repaus prelungit la pat, se utilizează compresia pneumatică periodică a picioarelor Tromboza poate fi prevenită și prin administrarea subcutanată a UI heparină la fiecare ore sau alte anticoagulante Dacă pacientul este neliniştit, este necesar să-l preveniţi să cadă din pat Cu toate acestea, nu utilizați sedative în aceste scopuri În coma metabolică și medicamentoasă, rezultatul este în general favorabil; cu traumatisme, hemoragie cerebrală, infarct în trunchiul cerebral, prognosticul este prost; prognosticul pentru hipoxie-ischemie a creierului cauzat de stop cardiac ocupă o poziţie intermediară O comă profundă care durează de la la de ore are un prognostic foarte prost: mulți pacienți dezvoltă moarte cerebrală, care este de obicei fatală în câteva zile Un mic procent din acest grup intră într-o stare vegetativă, care are, de asemenea, un prognostic foarte prost La unii pacienți, starea vegetativă se prelungește ani de zile, dar în majoritatea cazurilor, moartea are loc în câteva săptămâni sau luni În parte Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice cazuri, starea vegetativă este o fază de tranziție între coma profundă și refacerea unor funcții neurologice Absența reflexelor pupilare și corneene și a mișcărilor oculare în decurs de - zile de comă este unul dintre semnele care indică o probabilitate mare de deces sau de dezvoltare a unei stări vegetative Un prognostic prost este indicat și de un scor scăzut pe Scala de Comă Glasgow (Tabelul ), în special în leziunile cerebrale Doar un număr mic de pacienți cu un scor total mai mic de supraviețuiesc după comă traumatică și își păstrează funcțiile vitale de bază Tabelul Scala de comă Glasgow (suma de trei scoruri) deschiderea ochilor Lipsa Ca răspuns la durere Ca răspuns la discurs Spontan Vorbire Lipsa Sunete nearticulate Cuvinte de neînțeles Confuz Complet conservat reacții motorii Lipsa Reacția de extensie (rigiditatea decerebrare) Răspunsul la flexie (rigiditatea decorativă) Retragerea (flexia) membrului ca răspuns la durere Răspuns intenționat la durere Executarea instrucțiunilor Total - LITERATURĂ BeecherH K , Adams RD, Sweet W H O definiție a comei ireversibile Raport al Comitetului Școlii de Medicină Harvard pentru a examina definiția morții cerebrale // JAMA - - Voi -P Fisher C M Examenul neurologic al pacientului comat // Acta Neurol Scand Suppl - - Voi (Supliment ) - P Jennett B , Plum F Stare vegetativă persistentă după leziuni cerebrale // Lancet - - Voi - P Kennard C , Illingworth R Stare vegetativă persistentă // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Глава Кома и другие нарушения сознания ipyy D Е , Caronna JJ, cântăreața В Н et al Predicția rezultatului comei hipoxico-ischemice Ц JAMA - - Voi - P pium F, Posner JB Diagnostic of Stupor and Coma, ed a -a Philadelphia: Davis, gopperA H Deplasarea laterală a creierului și nivelul de conștiență la pacienții cu o masă emisferică acută // N Engl J Med - - Voi - P gopperA H (ed ) Terapie Intensivă Neurologică și Neurochirurgicală, ed a III-a New York: Raven Press, Young GB, Ropper A EL, Bolton CF Comă și tulburări de conștiență New York: McGraw-Hill, CAPITOLUL Leșin Leșinul (sincopa) este o pierdere a conștienței În cele mai multe cazuri, conștiința este pierdută pentru o perioadă scurtă de timp și este restabilită de la sine Un grad mai ușor al acestei stări - un sentiment de apropiere a pierderii conștiinței - se numește stare pre-sincopă sau presincopal Majoritatea oamenilor sănătoși au experimentat pre-sincopă, mulți - leșin IMAGINĂ CLINICĂ În cel mai frecvent tip (vasovagal) de leșin, persoana are slăbiciune, senzația că toată energia este drenată din corpul său Simte greutate, greață, amețeli, se legănă dintr-o parte în alta Adesea există o durere de cap, ochi încețoșați, țiuit în urechi și claritatea gândirii este perturbată Fața devine palidă, apare transpirația rece Paloarea feței coincide cu o scădere a alimentării cu sânge a creierului, care stă la baza dezvoltării tuturor tipurilor de leșin Simptomele hiperactivității autonome - salivație, greață, uneori vărsături, transpirație crescută - variază în grad și reprezintă eforturile organismului de a contracara scăderea tensiunii arteriale Simțind că se apropie leșinul, o persoană în picioare sau așezată tinde să se întindă Dacă acest lucru nu este posibil, își pierde cunoștința și cade Respirația și pulsul practic nu sunt determinate Pentru o perioadă scurtă există sentimentul că persoana este moartă Cu toate acestea, după câteva secunde sau unul sau două minute dintr-o poziție orizontală, o persoană începe să se miște, deschide ochii și își revine rapid în fire Forța și culoarea pielii sunt, de asemenea, restabilite rapid Martorii leșinului sunt liniștiți de regresul rapid al acestuia În perioada de recuperare după leșin, pulsul este adesea lent, ceea ce indică o activitate crescută a nervului vag (de unde și denumirea de sincopă vasovagală) Dar în geneza sincopei, pierderea tonusului vascular (efectul vasodepresor) este mai importantă decât bradicardia Capitolul Leșinul Astfel de episoade sunt familiare multor oameni, dar există opțiuni pentru cursul leșinului, care provoacă complexitatea diagnosticului Dacă conștiința este absentă timp de - de secunde sau pacientul, dintr-un motiv oarecare, rămâne în poziție verticală în momentul leșinului, atunci membrele și trunchiul se pot zvâcni pentru un timp sau se pot tensiona, ca într-o criză convulsivă În alte cazuri, pacientul nu își pierde complet cunoștința, aude vocile altora, dar răspunsurile lui sunt confuze Sincopa cardiacă poate apărea atât de brusc încât duce la o cădere cu răni, până la o comoție cerebrală Cu toate acestea, de regulă, chiar și cu un debut brusc al leșinului, forța și conștiința nu se pierd imediat, ceea ce permite pacientului să evite rănile grave Incontinenta sfincteriana este, de asemenea, extrem de rara Având în vedere semnele de mai sus, este de obicei ușor să distingem sincopa de o criză epileptică Doar o criză atonică seamănă cu un leșin, dar de obicei apare fără avertisment și nu este însoțită de paloarea pielii Convulsii ale membrelor și trunchiului, care seamănă cu convulsii clonice sau tensiunea lor tonică, care apare uneori pe fundalul sincopei profunde, nu este de obicei exprimată pe fondul altor manifestări ale hipotensiunii arteriale În plus, nu există leziuni musculare semnificative în timpul sincopei, iar după aceasta, spre deosebire de criza convulsivă, nivelul CPK nu crește CAUZELE ALEGERII În tabel prezintă principalele tipuri de sincope, distinse în funcție de mecanismul fiziologic de dezvoltare stabilit sau propus Tabelul Tipuri de sincope I Reacţii vasodepresoare neurogenice şi vasovagale A Cauzat de impulsuri de la baroreceptori către medular oblongata vasodepresor (vasovagal) Neurocardiogenic (receptori din peretele inimii) Hipersensibilitate sinusului carotidian Nevralgia vasoglosofaringiană și glosofaringiană B Scăderea întoarcerii venoase la inimă Când urinează Când tuși Manevra Valsalva, efort fizic, ridicare grele După ce ai mâncat B Psihogen Frica, anxietate, durere (de obicei presincopă) Un fel de sânge j Sincopă isterică Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Tipuri de sincopă (sfârșit) II Insuficiență a sistemului nervos simpatic (hipotensiune arterială ortostatică) A Neuropatie autonomă Diabet Pandisautonomie Sindromul Guillain-Barré Amiloidoza Simpatectomie chirurgicală Luarea de medicamente antihipertensive și alte blocante ale inervației vasculare B Defecțiunea sistemului autonom central Insuficiență autonomă primară sindroame parkinsoniene (sindromul Shy-Drager, atrofia multiplă a sistemelor, boala Parkinson) Tabele dorsale Siringomielie Leziune transversală a măduvei spinării Medicamente antihipertensive cu acțiune centrală III Scăderea debitului cardiac sau a volumului circulant plasma (hipovolemie) A Scăderea debitului cardiac Obstrucția fluxului de ieșire din ventriculul stâng: stenoză aortică, stenoză subaortică hipertrofică Obstrucția fluxului sanguin pulmonar Stenoză pulmonară, tetralogia Fallot, hipertensiune pulmonară primară, embolie pulmonară Cauza miocardică - infarct sau insuficiență cardiacă severă Ambalarea pericardului Aritmii (cu scăderea fluxului sanguin către creier) Bradiaritmii un bloc atrioventricular (gradul doi sau trei) cu atacuri Stokes-Adams b Asistolia ventriculilor c Bradicardie sinusală, bloc sinoatrial, deprimarea nodului sinusal, sindromul sinusal bolnav Tahiaritmii a Fibrilatie ventriculara paroxistica b Tahicardie ventriculară c Tahicardie supraventriculară fără bloc atrioventricular (rar duce la sincopă) B Reducerea volumului de sânge circulant (deshidratare, pierderi de sânge) IV Alte cauze ale leșinului O hipoxie B Anemia B Scăderea concentrației de dioxid de carbon în timpul hiperventilației (mai des înainte de sincopă) D Hipoglicemie (mai des înainte de sincopă) Capitolul Leșinul În practica clinică, doar o mică parte din condițiile prezentate în tabel este destul de comun În plus, mecanismul principal al tuturor sincopei este același - o scădere a aportului de sânge a creierului, care poate apărea din cauza: ) scădere mediată central a tonusului vascular periferic (de exemplu, sincopă vasodepresoare cu emoții puternice, durere, grupă de sânge etc ); ) incapacitatea de a menține rezistența vasculară periferică în poziție verticală (hipotensiunea arterială ortostatică cu neuropatie periferică, luarea de medicamente antihipertensive, după o poziție orizontală lungă, cu insuficiență autonomă centrală); ) aprovizionarea inadecvată cu oxigen și glucoză a creierului (lipsa debitului cardiac în timpul aritmiei sau insuficienței cardiace, stenoză aortică, pierderi de sânge, deshidratare) Detalii despre simptomele clinice și mecanismele de dezvoltare ale diferitelor tipuri de sincope pot fi găsite în versiunea completă în limba engleză a acestei cărți EXAMINAREA SI TRATAMENTUL PACIENTILOR CU STATII SFINTE În sincopa vasovagală normală, este necesar doar menținerea pacientului în poziție orizontală până când tulburarea vasodepresoare se rezolvă spontan Când se examinează o persoană care a avut una sau mai multe sincope și este sănătoasă în momentul examinării, trebuie să se verifice din descrierea episodului că este într-adevăr o sincopă și nu o criză epileptică, atac de panică, AIT sau hipoglicemie După ce vă asigurați că pacientul are leșin, este necesar să se determine mecanismul acestora și probabilitatea de recidivă Unele tipuri de sincope, precum sincopa cardiogenă și ortostatică, pot avea un prognostic prost și necesită o evaluare atentă a pacientului; restul sincopei are de obicei un curs benign Dacă sincopa la un adolescent sau un tânăr sănătos se dezvoltă la vederea unui accident sau în timp ce stă în picioare sau stând la căldură, atunci nu este nevoie de o examinare suplimentară, dar natura sincopei vasovagale trebuie explicată pacientului și sfătuită să evite situatii care o pot provoca În cazul sincopei ortostatice, este necesar să ne amintim posibilul efect hipotensiv al anumitor medicamente: antihipertensive, diuretice, fenotiazine, benzodiazepine, antidepresive triciclice, levodopa și agonişti anteriori ai dopaminei (medicamentele din ultimele două grupe sunt utilizate în tratamentul Parkinsonului) boala) Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice La pacienții în recuperare sau cei cu mecanisme inadecvate de vasoconstricție periferică (de exemplu, polineuropatie diabetică, boala Parkinson, degenerare strionigră, sindrom Shye-Drager), tulburarea de bază trebuie evaluată și luate măsuri pentru a preveni reapariția sincopei Aceste măsuri includ: dormitul într-o poziție cu capul ridicat cu - cm, ridicarea lent dintr-o poziție orizontală, utilizarea bretelelor și ciorapii lombari elastici strânși, utilizarea sării pentru creșterea volumului plasmatic, numirea fludrocortizonului ( , ) - , mg/zi în mai multe doze) sau o-S-simpatomimetic midodrine ( mg la ore) cu monitorizarea tensiunii arteriale în poziție orizontală pentru a preveni creșterea excesivă a acesteia Pacienții cu sincopă cardiogenă trebuie monitorizați timp de câteva zile sau chiar săptămâni pentru monitorizarea ritmului cardiac Tratamentul unei aritmii care provoacă sincopă și oportunitatea setării unui stimulator cardiac sunt convenite cu cardiologul Adesea apar dificultăți în tratamentul sindromului sinusului carotidian Dacă sincopa este combinată cu bradicardie sau hipotensiune arterială, se poate folosi atropina sau, respectiv, efedrina Dacă aceste medicamente nu funcționează și sincopa duce la dizabilitate, se poate efectua denervarea chirurgicală a sinusului carotidian sau instalarea unui stimulator cardiac Sincopa la tuse, urinare și "leșin la ridicarea greutății" necesită, respectiv, numai utilizarea medicamentelor antitusive și tratamentul traheobronșitei, respectarea recomandării de a urina stând în picioare, interzicerea efortului fizic și ridicarea greutăților La pacienții cu sincopă din cauza hipovolemiei sau care iau medicamente antihipertensive, uneori este suficient să restabiliți volumul plasmatic și să încetați să luați medicamentele sau să le reduceți doza Pentru a clarifica natura leșinului, există câteva trucuri simple Scăderea tensiunii arteriale cu - mm Hg Artă sau mai mult la - minute după trecerea de la o poziție orizontală la una verticală indică o vasoconstricție imperfectă Hipotensiunea ortostatică, care apare numai după o perioadă relativ lungă de stat în picioare, indică o reacție vasodepresoare declanșată de impulsuri aferente din camerele inimii cu scăderea volumului sanguin în acestea ("sincopă neurocardiogenă") Sincopa în timpul exercițiului la sportivii tineri este adesea cauzată de aceleași mecanisme Pentru un studiu mai precis al sincopei neurocardiogenice, se folosește un tabel special care permite pacientului să fie plasat la un unghi de ° timp de minute In pozitie verticala, golirea camerelor inimii duce la persoanele predispuse la o contractie puternica, care stimuleaza receptorii situati in peretele inimii; semnalul aferent de la acestea este însoţit Capitolul răspuns vasodepresor Combinația acestui test cu introducerea izoprenalinei vă permite să reproduceți sincopa neurocardiogenă Sincopa ortostatică izolată se caracterizează prin neuropatie periferică (cu pierderea senzorială distală și absența reflexelor lui Ahile), insuficiență autonomă periferică izolată (absența transpirației, reflexe pupilare întârziate, disfuncție sfincteriană, gură uscată) sau insuficiență autonomă centrală ca parte a degenerescenței extrapiramidale sau cerebeloase (afecțiuni denumite în mod obișnuit atrofie a sistemelor multiple) Masarea atentă a unuia și apoi a celuilalt sinus carotidian cu înregistrarea tensiunii arteriale și a pulsului vă permite să reproduceți sincopa carotidiană Hiperventilația timp de minute provoacă adesea o stare asemănătoare unui atac de panică, dar nu duce la o criză de epilepsie Diagnosticul de sincopă isterică este confirmat de un puls și tensiune arterială normale, precum și de prezența altor semne de isterie (cap ) Dacă este dificil de determinat cauza leșinului, este recomandabil să monitorizați ECG și EEG În unele cazuri, chiar și după o examinare completă, nu este posibilă stabilirea cauzei leșinului În acest caz, pacientul este sfătuit să evite situațiile care provoacă hipotensiune posturală; este de asemenea necesar să se analizeze împrejurările în care apare sincopa ulterioară LITERATURĂ Almquist A , Goldenberg IF, Milstein S et al Provocarea bradicardiei și hipotensiunii arteriale de către izoproterenol și poziția verticală la pacienții cu sincopă inexplicabilă // N Engl J Med - - Voi - P Kapoor WN Evaluarea și managementul pacientului cu sincopă // N Engl J Med - - Voi - P Kapoor WN Sincopa Ц N Engl J Med - - Voi - P Lipsitz LA Hipotensiunea ortostatică la vârstnici // N Engl J Med - - Voi - P Manolis AS, Linzer M , Salem D , Estes NAM Syncope: diagnostic actual evaluation and management // Arm Intern Med - - Voi - P Klathias CJ, Keguchi K, Bleasdale-Barr K, KimberJ R Frecvenţa antecedentelor familiale în sincopa vasovagală Ц Lancet - - Voi - P Mathias CJ, KimberJ R Tratamentul hipotensiunii posturale // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P MeissnerL , Wiebers DO, Swanson JW, O Talion Ж M Istoria naturală a atacurilor de picătură Ц Neurologie - - Voi - P Г Sincopă Philadelphia: Saunders, CAPITOLUL Somnul și tulburările sale Laboratoarele de somn, care sunt acum înființate în aproape toate centrele medicale, ne-au extins foarte mult cunoștințele despre fiziologia somnului și au făcut posibilă înțelegerea naturii multor tulburări ale acestuia În mod normal, somnul este o parte integrantă a ritmului zilnic (circadian), al cărui control se efectuează în principal în hipotalamusul anterior Somnul nocturn este de două tipuri: somnul REM, în timpul căruia apar vise, și somnul non-REM (somn non-REM), care reprezintă aproximativ % din perioada totală de somn Acesta din urmă este împărțit în patru etape în funcție de profunzimea somnului și de modificările fiziologice, endocrine și EEG asociate Somnul REM constă dintr-o singură fază și urmează în mod normal o perioadă de somn non-REM Împreună formează o secvență clară sau un ciclu care durează - de minute și se repetă de - ori în timpul nopții Numărul de cicluri și raportul dintre stadiile de somn REM și non-REM se modifică odată cu vârsta Durata totală a somnului este, de asemenea, legată de vârstă - - de ore la nou-născut, - ore în copilărie, - ore în adolescență și chiar mai puțin odată cu creșterea în vârstă, dar diferențele individuale sunt destul de semnificative În procesul de adormire, conștiința trece de la starea de veghe la somnolență și apoi la faza I a somnului fără REM, când mușchii se relaxează, respirația încetinește, pleoapele se închid și un ritm de amplitudine redusă, cu frecvență diferită este înregistrată pe EEG în loc de Erythm În stadiul II, pe EEG apar fusurile de somn ( - Hz), undele cu vârf, complexe cu vârf de amplitudine mare de unde lente (complexe K) Stadiile III și IV sunt caracterizate de somn profund și unde delta de amplitudine mare ( - Hz) pe EEG După - de minute, somnul se instalează cu o serie de mișcări rapide ale globilor oculari, tensiune la nivelul membrelor, modificări ale tensiunii arteriale și ale respirației și activitate de înaltă frecvență cu amplitudine scăzută pe EEG; dacă o persoană se trezește în această fază, își amintește adesea visele, deși visele apar în timpul somnului non-REM Dormi cu Capitolul - Somnul și tulburările sale REM durează - minute și este înlocuit de somn fără REM Cu toate acestea, în ciclurile ulterioare, cele patru etape distincte ale somnului non-REM nu mai diferă; V Orez EEG standard ( mm/s) al unei femei tinere sănătoase în stadiul II de somn arată unde de vârf de amplitudine mare (săgeți mari) și fusuri de somn (săgeți mici) cu amplitudine maximă în regiunile centrale Fiziologii sugerează că schimbarea somnului și a stării de veghe depinde de interacțiunile reciproce ale mediatorilor excitatori (colinergici) și inhibitori (aminergici) produse de două populații interconectate de neuroni în formarea reticulară a pons varolii Detaliile acestui concept teoretic sunt considerate mai detaliat în sursele de literatură prezentate la sfârșitul capitolului TULBURARI DE SOMN Dacă termenul este folosit cu acuratețe, insomnia este o incapacitate cronică (mai mult de trei săptămâni) de a adormi în timpul normal de somn, dar termenul este de obicei folosit pentru a se referi la orice tulburare scurtă sau prelungită a profunzimii, duratei sau efectului restaurator al dormi Dificultate de a adormi, treziri frecvente sau ușoare în timpul nopții sau treziri de dimineață devreme În pseudoinsomnie, o persoană este nemulțumită de somnul său, în ciuda Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice la durata și profunzimea sa normale Există două tipuri principale de insomnie - primară și secundară În insomnia primară, există o tulburare cronică a mecanismelor somnului, ducând la modificarea cantității și calității acestuia în absența oricărei boli somatice sau psihice Insomnia poate continua pe tot parcursul vieții Spre deosebire de rarele persoane pentru care până la ore de somn sunt suficiente, persoanele cu insomnie primară se plâng de lipsa somnului Înregistrarea somnului în laborator poate confirma inadecvarea somnului, dificultatea de a trece la somn profund, scurtarea somnului cu REM sau treziri frecvente (deseori din cauza apneei în somn, discutate mai jos) Insomnia secundară (situațională) este adesea cauzată de anxietate și anxietate (dificultăți de a adormi), depresie (trezirea devreme dimineața) și abuzul de alcool sau droguri În plus, dificultățile de respirație (boli pulmonare sau cardiace cronice), sindroamele dureroase severe de diverse origini (de exemplu, dureri de spate, dureri abdominale datorate ulcerului peptic sau cancerului) sunt, de asemenea, însoțite de treziri frecvente În plus, există un număr mare de afecțiuni în care tulburarea de somn este principalul simptom și sursa de anxietate a pacientului, ceea ce îngreunează adesea adormirea Acestea includ: Sindromul picioarelor nelinistite, in care pacientul prezinta dureri dureroase neplacute, tensiune si rasuciri la nivelul picioarelor si degetelor de la picioare, care pentru o anumita perioada sunt reduse prin miscarea picioarelor Mișcări periodice ale picioarelor în timpul somnului, care sunt contracții rapide, repetitive ale tibialului anterior cu extensie degetului mare, uneori urmate de flexia șoldului, genunchiului și gleznei; aceste mișcări se repetă la fiecare - s pentru o perioadă lungă de somn și duc la trezirea parțială sau completă Parestezii ale mâinilor, de obicei datorate sindromului de tunel carpian Cefalee în pachet, descrisă în cap Terori nocturne și frici nocturne, mai frecvente la copii, în combinație cu somnambulismul, dar uneori persistând până la vârsta adultă În bolile neurologice, tulburările de somn apar în stări acute de confuzie și delir În situația cea mai gravă (de exemplu, cu delirium tremens), pacientul poate să nu doarmă în toate zilele de boală În perioadele de hiperactivitate în manie sau hipomanie, pacientul pare să aibă nevoie de mai puțin somn Un atac de cord în zona pontină poate reduce durata și poate schimba natura somnului Capitolul (scurtarea sau dispariția somnului REM și scurtarea somnului non-REM) Se observă, de asemenea, în unele cazuri de coree Huntington, anumite degenerescențe cerebeloase, degenerescență striatonigrală și paralizie supranucleară progresivă Insomnia familială fatală este o boală ereditară rară caracterizată prin insomnie intratabilă și asociată cu boli prionice (vezi capitolul ) Tratament În cazul insomniei secundare, este indicat să se trateze boala de bază (anxiolitice sau antidepresive sau analgezice) În cazul sindromului picioarelor neliniştite, administrarea de benzodiazepine (diazepam, clonazepam) noaptea este eficientă Mai multe medicamente sunt eficiente atât în tratamentul sindromului picioarelor neliniştite, cât şi al mişcărilor periodice ale picioarelor în timpul somnului: levodopa, bromocriptină, propoxifen, baclofen, clonazepam etc Tratamentul insomniei primare este o sarcină mai dificilă De regulă, utilizarea pe termen lung a sedativelor și somniferelor nu funcționează Barbituricele cu acțiune lungă sau scurtă nu trebuie utilizate, deoarece există posibilitatea apariției dependenței și a sindromului de sevraj (adică agravarea tulburărilor de somn atunci când medicamentul este întrerupt) Pericolul este mai mic, dar încă oarecum păstrat, cu medicamente precum diazepamul și hidratul de cloral, dar luarea lor seara are un efect cumulativ, provocând somnolență în timpul zilei Medicamentele cu cea mai mică tendință de a dezvolta dependență și dependență includ difenhidramina ( - mg fiecare), benzodiazepinele flurazepam ( - mg fiecare) și triazolii ( , - , mg fiecare) și zolpidem ( mg fiecare) În fiecare caz, trebuie administrată cea mai mică doză posibilă Somniferele nu trebuie administrate zilnic timp de mai mult de - săptămâni Dintre hipersomnii, narcolepsia-cataplexia și apneea în somn cu somnolență diurnă sunt de cea mai mare importanță, datorită frecvenței de apariție și a unei încălcări pronunțate a calității vieții pacientului Somnul excesiv este observat la pacienții cu depresie și astenie, precum și la pacienții cu hipotiroidism sever și hipercapnie Sindromul de narcolepsie-cataplexie Această boală, care are o etiologie necunoscută și o bază morfologică neclară, se caracterizează prin atacuri repetate frecvente (de - ori pe zi) de adormire Caracteristicile unice ale convulsiilor narcoleptice sunt imposibilitatea lor de rezolvare, apariția în circumstanțe neobișnuite (de exemplu, stând în picioare, mâncând sau vorbind) și modificări EEG sub formă de episoade de somn REM care apar brusc în timpul trezirii complete Majoritatea persoanelor cu narcolepsie experimentează, de asemenea, cataplexie, o pierdere bruscă a tonusului muscular care este declanșată de un puternic Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice râsul sau alte experiențe emoționale puternice Cataplexia apare cu viteza fulgerului și poate acoperi doar anumiți mușchi, precum mușchii maxilarului sau brațului, sau poate fi totală cu pacientul căzând la pământ, dar cu păstrarea conștiinței și restabilirea rapidă a tonusului Mai rar, pacienții se confruntă cu paralizia de somn - o pierdere pe termen scurt a forței musculare care apare în perioada de adormire sau de trezire și halucinații vii care se dezvoltă la scurt timp după adormire și sunt numite "hipnagogice" Toate aceste fenomene alcătuiesc tetrada sindromului de narcolepsie Narcolepsia începe de obicei în adolescență sau la vârsta adultă tânără și, odată prezentă, rămâne pe viață Prevalența în populația generală este de aproximativ de cazuri la de locuitori, bărbații fiind mai frecvent afectați decât femeile Natura genetică a acestei boli este în general acceptată, dar tipul de moștenire nu a fost încă stabilit Aproape toți pacienții au un genotip HLA-DR sau Dqwl Se crede că cauza este producerea a două proteine hipotalamice necunoscute anterior derivate din aceeași genă Ele se referă la hipocretina și sau orexină A și B La pacienții cu narcolepsie s-a constatat o scădere pronunțată a neuronilor care conțin hipocretină în regiunile tuberolaterale ale hipotalamusului Tratamentul narcolepsiei include perioade de somn scurt în timpul zilei și administrarea de medicamente analeptice: modafinil ( mg fiecare), dextroamfetamina ( - mg/zi), metilfenidat ( - mg/zi) Imipramina ( mg de două ori pe zi) sau medicamentele înrudite sunt indicate pentru cataplexie Aceste medicamente suprimă somnul REM Cataplexia, care este mai puțin frecventă și provoacă probleme mai puțin grave în viața pacientului decât atacurile de somn, poate fi prevenită prin comportamentul său atent Apnee în somn și somnolență în timpul zilei La unii indivizi, în special cei cu obstrucție a căilor respiratorii superioare sau cu funcția respiratorie afectată, somnul poate provoca episoade repetate de apnee în somn prelungită (mai mult de s) Cel mai frecvent tip obstructiv de apnee în somn apare predominant la bărbați și este adesea asociat cu obezitate și hipertrofie adenoamigdaliană și, mai rar, cu micrognatie, boli neuromusculare, acromegalie și hipotiroidism Sforăitul puternic indică obstrucția căilor aeriene superioare Modificări anatomice și fiziologice nu au fost găsite în apneea centrală sau primară rară; forma severă a acestei boli se numește hipoventilație centrală idiopatică ("sindromul blestemului Ondine") Forma centrală este observată și la pacienții cu medular oblongata (de exemplu, infarct medular lateral, syringobulbie, poliomielita bulbară, degenerare olivopontocerebeloasă) Se crede că majoritatea cazurilor de apnee în somn au atât centrale Gaava - Soi si incalcarile sale paralizie și componentă obstructivă, dar aceasta din urmă, din cauza hipotensiunii faringelui, pare să fie mai importantă Episoadele de apnee obstructivă în somn se dezvoltă de obicei în timpul somnului non-REM Din cauza întreruperilor repetate ale somnului nocturn, pacientul prezintă somnolență în timpul zilei De fapt, apariția somnolenței persistente în timpul zilei indică întotdeauna posibilitatea apariției apneei obstructive în somn, în special la bărbații hiperstenici Tratamentul pentru apneea obstructivă de somn include pierderea în greutate, poziționarea pernei astfel încât pacientul să doarmă pe o parte și îndepărtarea chirurgicală a obstrucției nazofaringiene Dacă aceste activități nu îmbunătățesc starea de bine în timpul zilei, metoda Biphasic Continuous Positive Pressure (BIPAP) în timpul somnului (folosind un dispozitiv nazal special) este utilizată pentru a securiza căile respiratorii și a stimula respirația În cazul apneei centrale în somn, este indicat să se prescrie medroxiprogesteron și protriptilină Alte hipersomnii Encefalita mezencefalo-diencefalică, cunoscută timp de un deceniu după Primul Război Mondial sub numele de "encefalită letargică", este însoțită de somnolență crescută care poate persista câteva luni În Africa Centrală, tripanosomiaza provoacă o tulburare similară ("boala somnului") Pacienții cu hipotiroidism sever pot dormi - de ore pe zi Perioadele de hipersomnie fac parte din rarul și misteriosul sindrom Kleine-Levin, în care adolescenții (de obicei băieții) adorm câteva zile sau săptămâni, însoțite de episoade de apetit crescut (bulimie), negativism și inadaptare socială Cauza sindromului este necunoscută Rareori, cauza hipersomniei este cauzată de o tumoare la nivelul hipotalamusului și, de obicei, există alte tulburări hipotalamice, pituitare sau vizuale Parasomnii benigne Cele mai multe dintre aceste tulburări apar în momentul adormirii', tremurări bruște ale picioarelor sau trunchiului, paroxisme sensibile sub formă de fulgerări de lumină, zgomot sau senzație de explozie la nivelul capului ("sindromul capului spart") Paralizia în somn apare la trezire (de obicei bruscă) și se caracterizează prin imobilitate pe termen scurt Somambulism și automatisme în somn Aceasta este o afecțiune în care un copil, mai rar un adult, somnambulează La copii, poate fi combinat cu enurezis și coșmaruri Somnambulismul se dezvoltă aproape întotdeauna în etapele III și IV ale somnului non-REM La copii, somnambulismul dispare de obicei odată cu vârsta Somambulismul adultului poate fi relativ benign Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice condiție, dar mai des este combinată cu comportament agresiv la trezire, frică, tahicardie și autovătămare (coșmaruri), pe care pacientul nu își amintește Aceste atacuri sunt suprimate prin prescrierea de clonazepam ( , - , mg) noaptea sau prin trezirea pacientului cu câteva nopți înainte de momentul în care apar de obicei atacurile Epilepsia nocturnă este bine cunoscută și ușor de diagnosticat dacă criza este generalizată Dacă criza este de natură psihomotorie (epilepsie a lobului temporal), atunci este necesar să se efectueze un diagnostic diferențial cu coșmaruri, terori nocturne, somnambulism și distonie paroxistică nocturnă sau unele tipuri de automatism în somn Enurezis nocturn Aproximativ % dintre copiii cu vârsta cuprinsă între și ani au această tulburare Băieții sunt mai frecvent afectați decât fetele Copilul nu se trezește nici cu presiune relativ mare în vezică, care apare mai ales în prima jumătate a nopții; episoadele de enurezis apar cel mai adesea la ore de la adormit Imipramina ( mg) noaptea și unele măsuri organizatorice sunt eficiente În aproape toate cazurile, autovindecarea are loc la începutul adolescenței Cu enurezis, este necesar să se excludă bolile vezicii urinare sau tulburările de inervație a acesteia, diabetul zaharat, diabetul insipid, epilepsia și anemia falciformă, dar acestea sunt rar întâlnite Tulburare de comportament în somn REM Această boală afectează predominant bărbații în vârstă fără somnambulism în copilărie Crizele apar exclusiv în timpul somnului REM și se caracterizează prin țipete și excitare motorie; de obicei, pacienții își amintesc un vis înspăimântător - de parcă ar fi fost atacați și s-ar apăra sau ar fi încercat să scape În această tulburare, numirea clonazepam pe timp de noapte ( , - , mg) este eficientă LITERATURĂ Aldrich M S Aspecte diagnostice ale narcolepsiei // Neurologie - - voi (Supliment) - P Bassetti C , Aldrich MS Hipersomnia idiopatică: o serie de de pacienți//Brain - - Voi - P Culebras A (ed ) Neurologia somnului // Neurologie - - Voi (Supl ) Gillin JC, Byerley WF Diagnosticul și managementul insomniei // N Engl J Med - - Voi -P Guilleminault C , Dement WC cazuri de somnolență diurnă excesivă: diagnostic și clasificare tentativă // J Neurol sci - - Voi - P Se folosesc și alte tratamente medicinale, psihoterapeutice și comportamentale pentru enurezisul nocturn - Notă ed Capitolul Somnul și tulburările sale Krueger B R Sindromul picioarelor neliniştite şi mişcările periodice ale somnului // Mayo Clin proc - - Voi - p KrygerM H , Roth T , Dement J C (eds ) Principiile și practica medicinei somnului, ed a -a Philadelphia: Saunders, KupferD L , Reynolds CF Managementul insomniei // N Engl J Med - - Voi - P Thannickal TC, Moore RY, Nienhuis R și colab Număr redus de neuroni hipocretin în narcolepsia umană // Neuron - - Voi - P SECȚIUNEA V TULBURĂRILE DE INTELIGENTĂ, COMPORTAMENT ȘI DE VORBIREA DATORATE LEZĂRII CEREBRALE DIFUSE ȘI FOCALE f- f f CAPITOLUL Delirul și alte afecțiuni însoțite de confuzie În acest capitol și în capitolele următoare, numim stări de confuzie a conștiinței în care pacientul își pierde capacitatea de a gândi cu viteza, claritatea și consistența obișnuite Dezorientarea, atenția afectată și absenta, dificultatea de a evalua ceea ce se întâmplă și de a procesa informații, o scădere calitativă a tuturor tipurilor de activitate mentală sunt printre cele mai frecvente semne de confuzie Tulburările de percepție, inclusiv cele cu iluzii vizuale și auditive și chiar halucinații, apar mai rar În schimb, numim delir un tip special de confuzie, ale cărei simptome principale sunt agitația, percepția afectată sau "încețoșarea simțurilor" (interpretare și identificare greșită), halucinații și vise vii și terifiante, o serie caleidoscopică de fantezii ciudate și absurde și iluzii, experiențe emoționale intense, insomnie și pregătire convulsivă Delirul se caracterizează, de asemenea, prin niveluri crescute de activare a creierului, agitație psihomotorie și hiperactivitate a sistemului nervos autonom Unii autori, în special psihiatri, folosesc termenul de "delir" pentru a se referi la toate formele de confuzie care se dezvoltă pe fondul bolilor acute și chiar cronice ale creierului; nu fac distincţie între delir şi alte stări de confuzie Din punctul nostru de vedere, circumstanțele apariției delirului, complexul său simptomatic și patogeneza fac posibilă distingerea acestuia de grupul tuturor celorlalte stări de confuzie, care vor fi discutate în continuare Capitol Delirul și alte afecțiuni însoțite de confuzie CONFUZIA ACUTĂ DE CONȘTIINȚĂ COMBINATĂ CU NIVEL REDUCUT DE TREZIERE ȘI ACTIVITATE PSIHOMOTORIE Unele caracteristici ale acestui sindrom au fost deja discutate în cap , dedicată comei În cazurile clasice ale acestor afecțiuni (din cauza otrăvirii sau a tulburărilor metabolice), toate funcțiile intelectuale sunt afectate într-o oarecare măsură, dar cel mai semnificativ - capacitatea de a înțelege toate detaliile unei anumite situații, succesiunea gândirii, amintirea evenimentelor recente, viteza și precizia reacției Pacientul este neatent și ușor distras, nu este capabil să mențină o conversație mult timp Pot apărea iluzii și halucinații Se remarcă somnolență Pe măsură ce confuzia se adâncește, nivelul de veghe scade treptat și se dezvoltă stupoarea Principalele cauze ale dezvoltării unei stări acute de confuzie sunt prezentate mai jos Modificările morfologice și fiziopatologice discutate în Cap se găsesc în cel puțin un subset mare de stări confuzionale În cele mai multe cazuri, modificările morfologice nu sunt detectate, iar în multe situații chiar și cauza rămâne neclară EEG este aproape întotdeauna schimbat, gradul de încălcare a principalelor ritmuri reflectă severitatea encefalopatiei; în cazurile severe, de obicei sunt înregistrate unde teta sau delta lente de amplitudine mare DELIRIA Sindromul este cel mai pe deplin reprezentat în delirium tremens la pacienții cu alcoolism cronic După ce a încetat să mai bea alcool după o perioadă lungă de utilizare, pacientul devine neliniștit, anxios, are un tremur de acțiune de înaltă frecvență, somnul este perturbat, sunt posibile halucinații și iluzii vizuale și auditive Aproximativ fiecare al patrulea pacient înainte sau la începutul delirului are una sau mai multe crize convulsive generalizate Aceste simptome cresc rapid la o imagine completă a delirului: pacientul tremură, dezorientat, neliniştit, absorbit de halucinaţiile sale Vorbește non-stop și incoerent, incapabil să doarmă Creșterea temperaturii este posibilă În prezența afecțiunilor concomitente, precum pneumonia, meningita, insuficiența hepatică sau leziunea cerebrală traumatică, activitatea psihomotorie este redusă, astfel că manifestările caracteristice Deliriumului care îl deosebesc de alte stări de confuzie dispar În cele mai multe cazuri, delirium tremens dispare în câteva zile, fără a lăsa în urmă nicio tulburare Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice În cele mai tipice cazuri, EEG-ul, dacă poate fi îndepărtat de la un astfel de pacient agitat, înregistrează fie activitate rapidă, fie activitate difuză theta cu o frecvență de - Hz, dar nu activitate lentă difuză, caracteristică altor stări de confuzie Autopsia nu reușește să detecteze nicio afectare celulară în cazurile de deces, ceea ce nu este surprinzător, deoarece nu mai rămân consecințe clinice când delirul se rezolvă Tabelul Clasificarea delirului și a stărilor acute de confuzie I Confuzie acută de conștiență cu scăderea activității psihomotorii A Din cauza bolii medicale sau chirurgicale (fără simptome neurologice focale, valori normale ale LCR) Tulburări metabolice; encefalopatie hepatică, uremie, hipoxie, hipercapnie, hipoglicemie, porfirie, hiponatremie, hipercalcemie etc d Sepsis Insuficiență cardiacă Stare postoperatorie sau posttraumatică B Din cauza intoxicației cu medicamente (fără simptome focale; valorile LCR sunt normale): opiacee, barbiturice și alte tranchilizante, trihexifenidil etc B Din cauza bolilor sistemului nervos (cu simptome neurologice focale sau modificări ale LCR) Boală cerebrală, tumoră, abces, contuzie cerebrală (în special lobii parietal drept, frontal inferior și temporal) Hematom subdural Meningita si encefalita Crize epileptice non-convulsive și stare post-convulsivă II Delir A Pe fondul unei boli terapeutice sau chirurgicale (fără simptome neurologice focale, valorile LCR sunt de obicei normale) Pneumonie și alte infecții Condiții postoperatorii și post-conmoții Tireotoxicoză și intoxicație cu ACTH (rar) B Pe fondul bolilor neurologice cu simptome neurologice focale sau modificări ale parametrilor LCR Boli vasculare și neoplazice, care implică în special lobul temporal drept și trunchiul cerebral superior Comoție și contuzie ale creierului (delir traumatic) Meningita acuta (cap ) Encefalita datorata virusurilor (de exemplu, virusul herpes simplex, mononucleoza infectioasa) sau etiologie necunoscuta (cap ) Capitol Delirul și alte afecțiuni însoțite de confuzie Tabelul Clasificarea delirului și a stărilor acute de confuzie (sfârșit) ■pSindromul de sevraj, intoxicaţii exogene, stări post-convulsivante; simptomele altor boli terapeutice, chirurgicale sau neurologice sunt absente sau coincid doar în timp Anularea consumului de alcool (tremens delirante), barbiturice și alte tranchilizante după utilizarea lor pe termen lung (cap și ) Intoxicație cu droguri și droguri: atropină, amfetamina, cocaină și LSD Delirul post-convulsiv III "Demență încețoșată" - de exemplu, un pacient cu leziuni ale creierului senil sau de altă natură dezvoltă infecție, intoxicație cu medicamente, insuficiență cardiacă și alte boli chirurgicale și terapeutice Alte variante de delir, prezentate în Tabel , diferă doar puțin de delirium tremens "DEMENTA BLOCATĂ" Folosim acest termen pentru a ne referi la o stare acută de confuzie care apare la persoanele în vârstă cu o leziune anterioară a creierului, cel mai frecvent boala Alzheimer, cu dezvoltarea unei alte boli medicale sau chirurgicale sau cu intoxicație cu medicamente Aceasta este cea mai frecventă tulburare mintală în rândul pacienților din spitalele generale La astfel de pacienți, aproape orice boală poate provoca confuzie, dar cele mai importante cauze includ utilizarea sau supradozajul unuia sau mai multor medicamente, dezechilibru electrolitic, alcoolism, comoție, infecții (în special ale plămânilor și vezicii urinare), intervenții chirurgicale majore, insuficiență cardiacă și patologie pulmonară cronică, anemie severă, mai ales pernicioasă Există adesea mai mulți factori precipitanți Uneori, apariția nopții în sine provoacă o stare de confuzie ("sindromul apusului") Adesea, demența este diagnosticată mai întâi numai atunci când apare o astfel de confuzie Până la acest atac, deficiențele intelectuale trec neobservate sau rudele le consideră a fi schimbări normale legate de vârstă După eliminarea cauzelor confuziei și restabilirea fostelor funcții intelectuale, rudele devin adesea mai atente la starea pacientului Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice DIAGNOSTICUL ȘI MANAGEMENTUL PACIENȚILOR CU CONFUZIE ȘI DELIR Pacientul trebuie internat mai degrabă într-un spital general decât într-o clinică de psihiatrie, deoarece stările de confuzie și delir sunt de obicei reversibile, iar tulburările somatice subiacente necesită tratament Pacientul trebuie plasat într-o cameră de izolare, astfel încât să nu deranjeze vecinii din secție O cameră luminoasă, liniștită, atenția constantă acordată pacientului și o explicație a scopului tuturor procedurilor ajută Pacientul ar trebui să fie sub supravegherea unei asistente sau a unei rude, sau ar trebui să fie fixat astfel încât să nu se rănească Toate medicamentele care ar putea provoca confuzie trebuie întrerupte; este necesar să se excludă infecția și, dacă este detectată, să se efectueze un tratament antibacterian Un test clinic de sânge, electroliți, azot ureic, calciu și amoniac și alte analize de sânge sunt efectuate în conformitate cu situația clinică Un EEG poate dezvălui încetinirea difuză a activității, o criză epileptică non-convulsivă sau leziuni focale ale creierului Cu suspiciune minimă de meningită, este indicată LP Aportul de lichide și debitul de urină trebuie monitorizate, iar tulburările de lichide și electroliți trebuie corectate Este necesară o nutriție adecvată și un aport de vitamine B Cu puțină anxietate și agitație în timpul delirului, se prescriu clordiazepoxid și lorazepam Pentru o excitare mai severă, se utilizează antipsihotice precum haloperidolul, olanzapina și risperidona Adrenoblocantele și clonidina sunt utilizate pentru a suprima hiperactivitatea sistemului autonom Scopul prescrierii medicamentelor psihotrope nu este suprimarea completă a excitării, ci doar facilitarea muncii personalului medical La pacienții vârstnici, riscul de a dezvolta "demență încețoșată" este redus prin concentrarea pe activități care stimulează funcțiile mentale, activarea, eliminarea problemelor cu auzul și vederea LITERATURĂ Ipoue S K , Bogardus S T , Charpentier R A et al O intervenție multicomponentă pentru prevenirea delirului la pacienții vârstnici internați // N Engl J Med - - Voi - p Mesulam M -M Rețele atenționale, stări confuzionale și sindroame de neglijare În: Principles of Behavioral and Cognitive Neurology / M -M Mesulam (ed ) Oxford: Oxford University Press, P - MollerJ T , Cluitmans P, Rasmussen LS Disfuncția cognitivă postoperatorie pe termen lung la vârstnici: studiu ISPOCD // Lancet - - Voi - P CAPITOLUL Demența și sindromul amnestic (Korsakov) În practica medicală, termenul "demență" este folosit în mod obișnuit pentru a se referi la un declin cronic al funcțiilor intelectuale sau a altor funcții cognitive, în special capacitatea de a învăța, memoria, precum și abilitățile de vorbire, numărare, percepție vizuospațială, deducție, analiză și rezolvarea problemelor Deoarece încălcarea acestor funcții este diferită în tabloul clinic, poate varia în grad și poate fi combinată în diferite moduri, este evident că demența are diverse forme de manifestare Mai mult, modificările morfologice în multe boli care duc la scăderea funcțiilor intelectuale sunt localizate în diferite părți ale cortexului cerebral și nucleii talamici asociați, precum și în ganglionii bazali Prin urmare, nu este surprinzător că bolile asociate cu demența pot provoca, de asemenea, o serie de tulburări non-cognitive, cum ar fi pierderea controlului emoțional, modificări ale comportamentului și personalității și chiar tulburări ale posturii, mișcării și coordonării Această diversitate a sindroamelor de demență evidențiază faptul că diferite părți ale creierului nu sunt echivalente între ele De exemplu, hipocampul, nucleii talamici mediali și nucleii frontali bazali joacă un rol în învățare și memorie Cu toate acestea, este o greșeală să atribui aceste funcții cu acuratețe absolută oricăror departamente, deoarece deteriorarea fiecăruia dintre ele poate duce la modificări în alte părți ale creierului În această privință, nu este în întregime corect să folosiți termenul cuprinzător "demență", este de preferat să vorbim despre sindroame de demență sau boli cu demență, fiecare dintre acestea fiind caracterizată de o încălcare a anumitor funcții sau de deteriorarea anumitor zone ale creierului Astfel, este necesar să se examineze toate tipurile de activitate psihică la un pacient (un eșantion simplificat al studiului activității mentale este prezentat la sfârșitul acestui capitol) Studenții sau medicii interesați de acest aspect al neuroștiinței sunt încurajați să se refere la capitolele despre percepție, gândire, emoții, dispoziție și motivație din versiunea completă a acestei cărți (în engleză) sau în alte Manuale de neuroștiință și psihiatrie Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice NEUROLOGIA DEMENTEI În tabel prezintă bolile manifestate sau însoțite de demență, care se împart în trei grupe în funcție de combinația cu simptomele neurologice, semnele clinice și de laborator ale tulburărilor somatice Tabelul Clasificarea practică a demențelor I Boli în care demența este singurul simptom al unei boli neurologice sau somatice A Boala Alzheimer B boala lui Pick B Unele cazuri de SIDA D Sindroame de afazie progresivă E Demență frontotemporală sau "frontală" cu depunere de tauproteine, modificări ale bolii Alzheimer sau fără modificări morfologice specifice E Boli degenerative nespecifice II Boli în care demența este combinată cu semne clinice și simptomatice ale altor tulburări neurologice și somatice A SIDA B Tulburări endocrine: hipotiroidism, sindrom Cushing, rareori hipopituitarism B Malnutriție: sindrom Wernicke-Korsakoff, degenerare combinată subacută (deficit de vitamina B ), pelagra D Meningoencefalita cronica: paralizie progresiva, sifilis meningovascular, criptococoza D Degenerescenta hepatolenticulara, ereditara (boala Wilson) si dobandita E Intoxicație cronică cu medicamente și droguri (inclusiv intoxicație cu CO) G Hipoglicemie sau hipoxie prelungită Encefalita paraneoplazica "limbica" I Intoxicatii cu metale grele: arsen, bismut, aur, mangan, mercur C Demență la hemodializă (rar în prezent) III Boli în care demența este combinată cu alte simptome neurologice, fără semne evidente de tulburări somatice O combinație obligatorie cu alte simptome neurologice coreea lui Huntington (coreoatetoză) SM, boala Schilder, adrenoleucodistrofie și boli demielinizante asociate (pareză spastică, paralizie pseudobulbară, tulburări de vedere) Boli de stocare a lipidelor (crize mioclonice, tulburări de vedere, spasticitate, ataxie cerebeloasă) Capitol Demența și sindromul amnestic (Korsakov) Tabelul Clasificarea practică a demențelor {sfârșit) ' ^ "Epilepsie mioclonică (mioclonie difuză, convulsii generalizate, ataxie cerebeloasă) Encefalopatii spongioforme subacute; boala Creutzfeldt-Jakob, boala Gerstmann-Straussler (demențe mioclonice prionice) Degenerescenta spinocerebeloasa (ataxie cerebeloasa) Degenerarea creierului și a ganglionilor bazali (rigiditatea apraxiei) Demență cu paraplegie spastică Paralizie supranucleară progresivă boala Parkinson SLA și complexul ALS-parkinsonism-demență Alte boli metabolice ereditare rare B Asociere frecventă cu alte simptome neurologice Demență cu corpi Lewy (semne de parkinsonism) Hidrocefalie normotensivă sau obstructivă comunicată (de obicei cu ataxie la mers) Multiple infarcte cerebrale trombotice sau embolice și boala Binswanger Tumoră (primară sau metastatică) sau abces cerebral Leziuni cerebrale traumatice: contuzie cerebrală, hemoragie cerebrală, hematom subdural cronic Leucoencefalopatie multifocală progresivă Boala Marchiafava-Bignami (adesea cu apraxie și alte simptome ale lobului frontal) Vasculita granulomatoasă și alte vasculite ale creierului Encefalită virală (virusul herpes simplex) Notă Detalii despre tabloul clinic și modificările morfologice ale demențelor sunt discutate în capitolele relevante ale acestei secțiuni, în special în cap (boli degenerative), cap și (tulburări ale metabolismului și nutriției) și în cap (infectii cronice) Caracteristicile clinicii și modificările morfologice ale bolilor cu demență sunt discutate în capitolele următoare, dar este recomandabil să discutăm câteva puncte generale în acest capitol Din Tabel rezultă în mod clar că unele tipuri de demențe sunt tratabile și, prin urmare, un diagnostic precis este de o importanță capitală Important este că declinul cognitiv tratabil cauzat de depresie la vârstnici seamănă adesea foarte mult cu demența Alte forme tratabile includ demența cauzată de neurosifilis și alte meningite cronice, hematomul subdural cronic, tumora cerebrală, intoxicația cronică cu medicamente, hidrocefalia normotensivă, pelagra, deficiența de vitamina B și alte tipuri de malnutriție, vasculita cerebrală, hipo- Partea P Principalele manifestări ale bolilor neurologice tiroidism și diverse tulburări metabolice și electrolitice Având în vedere că infecția cu HIV devine acum o boală parțial vindecabilă, declinul cognitiv pe fondul său ar trebui inclus în grupul demențelor vindecabile Evident, diagnosticul corect al acestor boli are o importanță practică mai mare decât stabilirea cauzei demenței incurabile Din păcate, cele mai multe demențe sunt cauzate de boli degenerative incurabile ale creierului, în special boala Alzheimer Acest grup include bolile în care demența se manifestă cel mai clar Primele simptome sunt adesea subtile și ratate Tendința de vârstă de a uita numele, numele obiectelor devine mai pronunțată Șeful sau membrii familiei pot observa o scădere a activității mentale și fizice, o scădere ușoară a inițiativei și o restrângere a cercului de interese, o lipsă de dorință de a vorbi, ignorarea îndatoririlor normale și refuzul de a se bucura de activitățile plăcute anterior Atunci uitarea devine mai evidentă nu numai a numelor, numelor de obiecte, ci și a datelor, numirilor și obligațiilor Pacientul pune aceeași întrebare de mai multe ori, uită rapid răspunsul El devine din ce în ce mai indiferent la evenimentele în curs sau se concentrează în mod nerezonabil asupra unor evenimente minore Nu reușește să efectueze acțiuni lungi și complexe Dificultățile din cont fac imposibilă efectuarea de tranzacții cu bani, pacientul nu este capabil să desfășoare afaceri financiare legate de gospodărie Febra, infecția, o rănire a capului relativ ușoară sau supradozajul de droguri pot agrava starea, făcând demența mai pronunțată, așa cum se discută în cap Fondul emoțional devine mai labil, adesea cu izbucniri de lacrimi, iritabilitate și furie inexplicabilă Persoanele care sunt suspecte prin natura lor pot dezvolta simptome paranoide Din ce în ce mai mult, prudența scade Inadaptarea socială apare de obicei în stadiile ulterioare ale bolii Toate aceste modificări care apar pacientului se desfășoară de obicei cu plângeri minime sau fără ele, aparent, pacientul nu observă aceste încălcări (a redus criticile la adresa stării sale) Unii se plâng de un sentiment de ambiguitate la nivelul capului, amețeli sau diferite tulburări somatice Pe măsură ce boala progresează, toate componentele intelectului sunt distruse treptat, în special memoria Mai devreme sau mai târziu, funcțiile vorbirii sunt deteriorate, vocabularul este epuizat Nu numai numele sunt uitate, ci și numele celor mai comune articole Nici măcar gândurile simple nu pot fi exprimate în fraze bine formate sau Capitolul - Demența și Sindromul Amnestic (Korsakov) propoziții, pacientul folosește fraze stereotipe Aceleași schimbări apar și cu vorbirea scrisă, este dificil de înțeles cererile complexe orale sau scrise În încălcarea funcțiilor de vorbire, pot apărea palilalia și ecolalia Agnoziile și apraxiile devin din ce în ce mai evidente, periodic pacientul are nevoie de ajutor în tot felul de activități, chiar și în autoîngrijirea elementară În etapele ulterioare ale bolii, sunt din ce în ce mai vizibile modificări ale stării fizice și ale feței pacientului, care, aparent, corespund gradului de afectare cognitivă Uneori apetitul crește, dar apoi scade treptat odată cu pierderea în greutate Dificultățile la mers cresc, iar pacientul stă inactiv de cele mai multe ori Mai târziu, preferă să se întindă Reflexele de apucare și supt sunt îmbunătățite Chiar și în această stare vegetativă progresivă, sensibilitatea generală, vederea, auzul și capacitatea de mișcare rămân aproape până la moarte În stadiul final al bolii se dezvoltă paraplegia de flexie, în urma căreia pacientul stă întins, aplecat, fără mișcare și dorințe până moare de pneumonie sau altă infecție Durata medie a bolii variază de la la ani Dificultăți în diagnosticare La persoanele în vârstă, este adesea dificil să distingem boala Alzheimer de declinul natural al memoriei cauzat de îmbătrânire În astfel de cazuri, ajută să întrebați rudele despre starea și comportamentul pacientului, precum și despre observația sa dinamică, care arată absența unei creșteri a simptomelor în timpul îmbătrânirii normale și, dimpotrivă, o creștere lentă a tulburărilor în Alzheimer boala Cu această boală, afectarea memoriei afectează în mod semnificativ viața de zi cu zi a pacientului Deci, de exemplu, uită de aceste obligații, întâmpină dificultăți la conducerea unei mașini, stabilește relații cu alte persoane Majoritatea bolilor prezentate în tabel , este diagnosticat după caracteristicile demenței, precum și după momentul dezvoltării acestora Dementa cu corpi Lewy se manifesta prin episoade de confuzie si tulburari psihotice cu durata de cateva zile, sau tulburari parkinsoniene severe În coreea lui Huntington, schimbările de dispoziție, în special depresia, sau schimbările de personalitate și caracter (iritabilitate crescută, suspiciune, comportament impulsiv și alte tulburări emoționale) preced de obicei deteriorarea cognitivă Cu demența multi-infarct ("demența vasculară"), pot fi observate consecințele unuia sau mai multor accidente vasculare cerebrale: hemipareză, hemipestezie, sindrom pseudobulbar, hemianopsie omonimă sau afazie într-un stadiu incipient al bolii După cum se arată în tabel , multe boli care manifestă demență sunt caracterizate prin anumite tulburări neurologice Hidrocefalia normotensivă se manifestă prin tulburări severe de mers care preced sau apar împreună cu tulburări cognitive și sunt semnificative în neurologie Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice cu mult înaintea tulburărilor funcțiilor pelvine După cum sa menționat deja, depresia senilă endogenă poate să semene cu demența progresivă Motivația scăzută a pacientului, nedorința acestuia de a participa la testarea inteligenței complică examenul clinic Plângeri ale pacientului cu privire la pierderea memoriei, expresia facială tristă, plâns, vorbirea despre moarte, discrepanța dintre memoria slabă conform rezultatelor studiului cu păstrarea funcțiilor de vorbire și numărare, episoade de depresie în trecut la pacient sau familia acestuia membrii ajută la stabilirea unui diagnostic Sindromul demenței este cauzat de mai mulți factori Mulți oameni cu boala Alzheimer suferă unul sau mai multe accidente vasculare cerebrale O proporție semnificativă a pacienților vârstnici cu boala Parkinson dezvoltă demență senilă și, dimpotrivă, un pacient cu boala Alzheimer avansată (o față goală, mișcări rigide și pași scurti) seamănă cu un pacient cu boala Parkinson Caracteristicile demenței în bolile degenerative ale creierului sunt discutate în cap Acești termeni sunt folosiți pentru a defini un tip specific de afectare cognitivă în care, dintre toate funcțiile cognitive, memoria și învățarea sunt cele mai afectate Acest sindrom se caracterizează prin două trăsături: ( ) pierderea memoriei pentru informațiile primite cu luni sau ani înainte de debutul bolii (amnezie retrogradă) și ( ) incapacitatea de a învăța și aminti informații noi (verbale, vizuale) și motorii complexe aptitudini (amnezie anterogradă) Nivelul general de inteligență se poate modifica ușor, funcțiile de vorbire, de numărare și abilitățile dobândite anterior sunt păstrate (fără afazie, apraxie sau agnozie) Din cauza tulburărilor de memorie, se remarcă și tulburări minore ale altor funcții cognitive Testele psihometrice arată absența tulburărilor de concentrare, gândire abstractă, dificultate în trecerea de la o sarcină la alta Majoritatea pacienților cu sindrom amnestic sunt apatici, indiferenți față de mediu, lipsă de inițiativă și au o gamă restrânsă de interese Confabulațiile (reamintirea evenimentelor care nu s-au întâmplat de fapt) pot fi observate în diferite grade, dar absența lor nu exclude sindromul amnestic Bolile comune însoțite de sindrom amnezic sunt prezentate în tabel și grupate în funcție de caracteristicile debutului și evoluției acestora, simptomele neurologice concomitente și rezultatele unei examinări suplimentare S-a stabilit că în aceste boli sunt afectate cel mai adesea diencefalul (nucleii mediali și anteriori ai talamusului, precum și nucleii bazali ai creierului anterior) și hipocampul Aceasta nu înseamnă că aceste formațiuni anatomice constituie "centre de memorie" sau cele cu leziuni extinse de mari dimensiuni Capitol Demența și sindromul amnestic (Korsakov) T Tabelul Clasificarea bolilor cu sindrom amnestic ■^ infarct hipocampal bilateral sau stânga din cauza ocluziei aterotrombotice sau embolice a arterei cerebrale posterioare sau a ramurilor temporale inferioare ale acesteia B Infarct al părții bazale a creierului anterior din cauza ocluziei arterelor anterioare cerebrale și comunicante anterioare B Leziuni ale diencefalului, lobului temporal inferomedial sau suprafeței orbitale a lobului frontal D Ruptura unui anevrism al arterei comunicante anterioare e Intoxicație cu monoxid de carbon și alte afecțiuni hipoxice (rar) II amnezie de scurtă durată cu debut brusc A Crize epileptice temporale B Stări postcommotional B Amnezie globală tranzitorie III Sindrom amnestic cu debut subacut și grade diferite de recuperare, de obicei cu un defect persistent Un sindrom Wernicke-Korsakoff B Encefalita herpes simplex B Meningită tuberculoasă și alte tipuri de meningită cu exudat granulomatos la baza creierului D Encefalita paraneoplazica "limbica" IV Stări amnezice lent progresive A Tumori care afectează fundul de ochi și pereții celui de-al treilea ventricul, cortexul limbic B Boala Alzheimer (stadii incipiente) și alte leziuni degenerative care implică predominant lobii temporali emisferelor, memoria nu este perturbată, dar evidențiază faptul că, chiar și cu leziuni minore ale structurilor diencefalului și hipocampului, este posibilă o afectare semnificativă a capacității de a învăța și a memoriei Bolile care provoacă sindromul amnestic sunt discutate în capitolele relevante În plus, anumite tipuri de amnezie, precum cuvintele (afazie amnestică) sau fețele (prosopagnozie), împreună cu detaliile leziunilor cerebrale, sunt discutate în capitolul despre afazii; acalculie și leziuni parieto-occipitale - în Ch și Sindromul amnezic unic al amneziei globale tranzitorii nu poate fi atribuit cu certitudine nici epilepsiei, nici bolii vasculare cerebrale și, prin urmare, este descris în acest capitol Acest termen, inventat de Fisher și Adams, este folosit pentru a descrie o afecțiune acută la vârstnici în care aceștia pierd brusc Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice orientare in timp si spatiu timp de cateva ore Este tipic să repeți aceleași întrebări la un moment după ce ai primit un răspuns la ele ("De ce suntem aici?", "Cum am ajuns aici?") Alte simptome cheie includ amnezia retrogradă pentru evenimente care au avut loc cu ore sau zile înainte de debutul atacului și capacitatea de a număra, de a îndeplini sarcini complexe și de a recunoaște prietenii și rudele în această perioadă În acest sens, sindromul diferă de tulburările tranzitorii ale conștiinței și amnezia aparentă (de fapt dificultăți de învățare) care apar cu convulsii la lob temporal, comoție, hipoxie și alte stări de confuzie EEG a înregistrat o ușoară încetinire a activității în derivațiile temporale în timpul unui atac, în caz contrar indicatorii erau în intervalul normal Mecanismul de dezvoltare este necunoscut Se discută două ipoteze: ischemia cerebrală tranzitorie și criza epileptică, dar nu au fost dovedite Urmărirea prospectivă de-a lungul mai multor ani arată că, în comparație cu colegii, acești pacienți nu prezintă un risc crescut de accident vascular cerebral sau criză epileptică De obicei, nu este necesar niciun tratament, iar tulburările dispar odată cu amnezia evenimentelor din timpul atacului Afecțiunea poate recidiva de până la ori sau mai mult pe an, dar acest lucru apare doar într-o proporție mică de cazuri De asemenea, s-a sugerat că aceste atacuri sunt echivalentul migrenei la bătrânețe, deoarece episoadele de amnezie în unele cazuri sunt precedate de cefalee supraorbitală, iar în alte cazuri apar pe angiografia arterelor vertebrale și sunt combinate cu tulburări de vedere În plus, pacienții care suferă de amnezie globală tranzitorie au antecedente de migrenă mai des decât alții După cum sa menționat deja, pe lângă amnezia totală pentru fapte și evenimente, există deficiențe limitate de memorie Amnezia pentru anumite cuvinte (când vorbesc și citesc) sau imagini vizuale este posibilă, în timp ce reproducerea directă a informațiilor, precum numerele, este păstrată De fapt, aceste forme speciale de pierdere a memoriei au trăsături similare cu manifestările apraxiei, agnoziei și afaziei vizuale, auditive și de obiect, despre care se discută în cap și Cel mai bine este ca o persoană cu demență să fie internată la spital pentru evaluare clinică și pentru a determina dacă are una dintre cauzele tratabile ale demenței enumerate mai sus, deși acest lucru nu este adesea posibil Pe lângă istoricul (care ar trebui să se bazeze întotdeauna pe interviuri cu alte persoane, nu doar pacientul) și examinarea stării neurologice și psihice (vezi mai jos), trebuie efectuate studii suplimentare în funcție de situația clinică Acestea includ: capitolul Demența și sindromul amnestic (Korsakov) hemograma clinică, determinarea nivelului de vitamina B și a medicamentelor din serul sanguin, examinarea funcțiilor tiroidiene, evaluarea funcțiilor endocrine și hepatice, testarea serologică pentru infecția HIV și sifilis, determinarea VSH, examinarea LCR, examinarea SNC: EEG, CT și, mai des, examenul neuropsihologic RMN permite determinarea gradului și naturii deficienței cognitive, precum și evaluarea progresiei ulterioare a acestora Dacă demența este cauzată de o boală incurabilă, este necesar să se discute cu rudele pacientului pensionarea acestuia, alegerea unui tutore, transferul drepturilor legale și financiare, necesitatea unui îngrijitor, plasarea într-un azil de bătrâni etc Aceste probleme pot fi rezolvate treptat, deoarece în majoritatea cazurilor boala progresează, deși în mod constant, dar încet În stadiile foarte incipiente ale bolii, pacientul însuși poate decide asupra unor probleme Posibilitatea de a lucra, de a participa la treburile casnice și de a conduce o mașină depinde de circumstanțele vieții pacientului, de gradul de handicap al acestuia și de vindecarea bolilor concomitente Terapia medicamentosă se efectuează periodic Antidepresivele ajută la depresie și insomnie Dacă se exprimă iluzii, tulburări paranoide, atunci se pot utiliza olanzapină, Quietapin, risperidonă sau haloperidol Diazepamul sau alte sedative pot ajuta la neliniștea nocturnă O deteriorare bruscă a stării mentale necesită excluderea unei boli infecțioase asociate, a dezechilibrului lichidian și electrolitic, a bolilor cerebrovasculare sau cardiace, a emboliei pulmonare sau a supradozajului accidental cu medicamente STUDIUL STATULUI MENTAL Ar trebui să fie sistemic și să acopere următoarele funcții mentale (se dau exemple); pacientul trebuie să fie conștient și să nu aibă afazie, ceea ce face dificilă înțelegerea întrebărilor și răspunsul la acestea Înțelegerea (răspunsurile pacientului la întrebările despre principalele simptome ale bolii): Ce probleme aveți? Ești bolnav? Când a început boala ta? Orientare În situația personală și prezentă: Care este numele dvs , care este adresa dvs , unde vă aflați (clădire, oraș, țară)? Cu ce te ocupi? Sunteți căsătorit? In spatiu' Cum se numeste locul in care te afli acum (clinica, oras, tara)? Cum ai ajuns aici? la ce etaj esti? Unde este amplasată baia? În timp: ce zi este astăzi (anul, luna, ziua săptămânii)? La ce oră a zilei? Ce ai mâncat? Când a fost ultima zi liberă? Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Memoria Pentru evenimente îndepărtate: dați numele copiilor dvs și datele lor de naștere Când a fost nunta ta? Care este numele de fata al mamei tale? Numele primului tău profesor? Cu ce te ocupi? Recunoașterea personalităților culturale celebre (ținând cont de vârsta pacientului) Pentru evenimente recente: Spuneți-ne cu ce ați fost bolnav recent (comparați cu declarațiile anterioare) Ce ai mancat azi la micul dejun? Care este numele meu (sau numele asistentei)? Când ne-am întâlnit prima dată? Ce cercetare ai facut? Care sunt titlurile din ziare astăzi? Atenție și rechemare imediată ("memorie pe termen scurt"): Repetați după mine o serie de cifre cu o singură cifră , , , (cifrele individuale sunt rostite cu o rată de una pe secundă) Acum, când strig o serie de numere, repetă-le în ordine inversă În mod normal, cel puțin cifre sunt memorate în secvență directă și cel puțin în sens invers Spune cuvântul "pământ" în mod normal și invers ("yalmez") Memorare: pacientului i se prezintă trei afirmații simple (de exemplu, numele examinatorului, data, ora din zi și obiectul de îmbrăcăminte), apoi i se cere să le repete până când face acest lucru fără a fi solicitat Pacientului i se spune sau i se permite să citească un scurt text, iar după - minute i se cere să-l repovesti Capacitatea de a reproduce informații după un anumit timp caracterizează memorarea Memoria vizuală: pacientului i se arată imagini cu mai multe obiecte, apoi i se cere să numească aceste obiecte (se notează orice inexactitate) Nume: pacientul este rugat să numească cât mai multe cuvinte dintr-o categorie (de exemplu, mașini, animale de companie, cuvinte care încep cu "p") Majoritatea adulților listează până la titluri într-un minut Informații generale: Se menționează numele actualului președinte, primul președinte, ultimul președinte, cele mai importante date istorice, râuri și orașe mari, numărul de săptămâni dintr-un an; definiți o insulă Capacitate de activitate mentală continuă: Subliniați toate literele "a" de pe această pagină, numărați înainte și înapoi, denumiți lunile anului înainte și înapoi Numărarea: Studiul capacității de a aduna, scădea, înmulți și împărți Scăderea secvențială pe din este un test convenabil pentru studiul numărării și concentrării Construcția spațială: Cereți pacientului să deseneze un ceas cu mâinile care arată ora ore și de minute, să deseneze o hartă a țării, planul casei sale, să copieze cubul Capitol Demența și sindromul amnestic (Korsakov) Gândire abstractă: Capacitatea pacientului de a identifica asemănările și diferențele dintre grupurile de obiecte (portocal și măr; cal și câine; tablă și bibliotecă), explică proverbul și alegoria Comportament general: Caracteristici ale comunicării pacientului, coerența gândurilor, atenție, viteza de răspuns la întrebări, starea de spirit, felul de a se îmbrăca Identificarea manifestărilor individuale ale leziunilor cerebrale: Reflexe de apucare și sugere, afazie, apraxie și tulburări senzoriale corticale Multe teste psihologice oficializate sunt folosite pentru a cuantifica gradul de demență, dar nu dezvăluie prin ele însele boala cerebrală de bază Cu toate acestea, se recomandă o comparație între Wechsler Adult Intelligence Scale și Wechsler Memory Scale pentru a distinge amnesticul de demență (diferență mai mare de de puncte între scorurile la cele două teste) Testul Raven Matrix este folosit pentru evaluarea standard a gândirii non-verbale Scalele de depresie Hamilton și Beck exclud pseudodemența depresivă Acest sondaj simplificat privind starea mentală include întrebări (scor maxim ) și durează - minute Este utilizat pe scară largă pentru a cuantifica tulburările cognitive și modificările acestora în timpul examinărilor de urmărire, în special la pacienții vârstnici care pot participa la testarea intelectuală doar pentru o perioadă scurtă de timp Acest studiu este prezentat mai jos (Tabelul ) Tabelul Scurtă evaluare a stării mentale Puncte maxime Puncte Orientare Ce este acum (anul) (sezonul) (ziua) (ziua) (luna)? Unde suntem? (țara) (regiune) (oraș) (spital) (etaj) - Redare instantanee - Se cheamă trei obiecte, fiecare pentru o secundă, apoi pacientul este rugat să le repete Se acordă punct pentru fiecare răspuns corect Dacă pacientul nu își amintește toate elementele, acestea se repetă până când își amintește de ele Se înregistrează numărul de încercări Conform lui Folstein et al Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Evaluare scurtă a stării mentale (sfârșit) Puncte maxime Puncte Atentie si cont Scădeți din cu , puncte pentru fiecare răspuns corect Opriți după răspunsuri O altă modalitate este de a cere pacientului să rostească cuvântul înapoi Redare întârziată Cereți pacientului să-și amintească cele trei elemente numite în timpul testului de reamintire imediată Se acordă punct pentru fiecare răspuns corect Vorbire Arătați un creion și priviți și rugați pacientul să numească aceste obiecte ( puncte) Cereți pacientului să repete: "Nu dacă, și, sau, dar" ( punct) Cereți pacientului să parcurgă o secvență de trei pași "Luați hârtia în mâna dreaptă, îndoiți-o în jumătate și puneți-o pe podea" ( puncte) Cereți pacientului să citească și să urmeze instrucțiunile: Închideți ochii ( punct) Scrieți o propoziție ( punct) Copiați poza ( punct) Scorul total Nivelul de conștiență clar confuză sopor comă Notă Un scor mai mic de indică demență Pacienții cu tulburări benigne de memorie senilă obțin de obicei mai mult de de puncte LITERATURĂ Deutsch J A (ed ) Baza fiziologică a memoriei, ed a II-a New York: Academic Press, P - Esiri MM Baza tulburărilor de comportament în demență // J Neurol neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Fisher C M , Adams R D Amnezie globală tranzitorie // Acta Neurol Scand - - Voi (Supliment ) - P Folstein M , Folstein S , McHugh PR "Mini-mental state": a practice method for grading the cognitive state of patients for the clinician // J Psychiatr Res - - Voi - P Capitolul Growdon J Н , Rossor М N Dementele Boston: Butterworth-Heinemann, Neary D , Snowden JS, Gustafson L et al Degenerescenta lobara frontotemporala: un consens asupra criteriilor de diagnostic clinic // Neurologie - -Voi - P Victor M , Adams RD, Collins GH Sindromul Wemicke-Korsakoff, ed a -a Philadelphia: Davis, Victor M , Agamanolis D Amnezia datorată leziunilor limitate la hipocamp: un studiu clinico-patologic // J Cog Neurosci - - Voi - P WadeJ PH, Mirsen TR, Hachinski VC și colab Diagnosticul clinic al bolii Alzheimer // Arh Neurol - - Voi - P Warrington EK, McCarthy RA Tulburarea memoriei // Bolile sistemului nervos, ed a -a / AK Asbury, GM McKhann, Ж McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, P - CAPITOLUL Sindroame neurologice cauzate de afectarea diferitelor părți ale creierului Spre deosebire de cele discutate în cap Cele de demențe care sunt cauzate de leziuni cerebrale difuze sau multifocale, sindroamele discutate în acest capitol, sunt asociate cu afectarea anumitor zone ale cortexului și substanței albe a creierului Aceste sindroame focale sunt descrise în conformitate cu diviziunea general acceptată a creierului în lobi Cu toate acestea, majoritatea bolilor nu se limitează la afectarea unui singur lob Prin urmare, sindroamele acestor boli pot reflecta implicarea mai multor lobi sau secțiuni interconectate ale creierului De asemenea, trebuie amintit că toate părțile cortexului cerebral sunt strâns legate între ele prin fibre care se află în substanța albă și cu nucleii talamusului prin căile cortical-talamice și talamocorticale Ca urmare, deși leziunile limitate provoacă dezvoltarea sindroamelor care se manifestă ca o încălcare a gândirii, vorbirii și comportamentului, aceste funcții nu ar trebui să fie localizate în zone strict limitate ale cortexului cerebral Aceste studii ale fluxului sanguin cerebral indică prezența activării extinse a creierului în toate tipurile de activitate mentală; printr-un simplu act de percepție vizuală, citirea și pronunțarea unui cuvânt, se activează lobii occipital, temporal stâng și frontal stâng De asemenea, este surprinzător că leziunile semnificative ale creierului sunt uneori asimptomatice Cu toate acestea, în general, gradul de deficit intelectual se corelează cu cantitatea de leziuni cerebrale Lobii, circumvoluțiile și brazdele suprafeței laterale (stânga) a creierului sunt prezentate în Fig Pe fig prezintă o hartă a suprafeței scoarței cerebrale, numerotată în funcție de diferitele câmpuri citoarhitectonice după Brodmann Suprafața cortexului poate fi, de asemenea, împărțită în zone funcționale, ca în Fig Aceste diagrame sunt utilizate în mod obișnuit atunci când discutăm despre anatomia funcțională a cortexului cerebral SINDROME ALE LOBULUI FRONTAL Lobii frontali sunt adesea prezentați ca punctul culminant al evoluției umane Sunt situate anterior de șanțul central (Roland) și Orez Fotografie a suprafeței laterale a creierului (Luat cu permisiunea de la M B Carpenter și J Sutin, Human Neuroanatomy, ed a -a, Baltimore, Williams și Wilkins, ) - Brazdă centrală (Roland); - Brazdă postcentrală; - Lobul parietal superior; - Brazdă intraparietală; - Lobul parietal inferior; - sulcus parieto-occipital; - Crestătură preoccipitală; - Brazdă orizontală; - medulla oblongata; - Brazdă laterală (silviană); - Convoluții orbitale; - Brazdă frontală inferioară; - Canelura frontala superioara; - Brazdă precentrală; - Girus frontal superior; - Girus frontal mijlociu; - Girus frontal inferior; - Girus precentral; - Girus postcentral; - Girus supramarginal; - Girus temporal superior; - Giro temporal mediu; - Girus temporal inferior; - Girus unghiular; - Girusul occipital lateral; - Cerebel deasupra șanțului Sylvian și constau din mai multe părți diferite din punct de vedere funcțional, așa cum se arată în Fig , și Lobii frontali posteriori sunt responsabili de funcțiile motorii Mișcările linului, brațului și mâinii își au originea în cortexul motor al suprafeței convexitale a lobului frontal, în timp ce mișcările piciorului și piciorului își au originea în cortexul suprafeței mediale a lobului frontal Mișcările voluntare sunt asigurate de integrarea zonelor motorii și premotorii (câmpurile și ), dacă ambele zone sunt deteriorate, Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice B Orez Harta suprafeței cortexului cerebral, numerotată în funcție de diferitele câmpuri citoarhitectonice după Brodmann: D - suprafata laterala; B - suprafata mediala există o pareză centrală a mușchilor feței, brațelor și picioarelor de pe partea opusă a corpului Există și o zonă motorie accesorie în girusul frontal posterior superior Deteriorarea acestei zone și a zonei premotorie Orez Distribuția aproximativă a zonelor funcționale pe suprafața laterală (sus) și medială (inferioară) a cortexului: SD - cortexul asociativ auditiv; UI - girus unghiular; C - cortexul auditiv primar; P - cortexul cingular; NTD - lobul parietal inferior; NVI - girus temporal inferior; da - cortexul asociativ motor; MTZ - zona parietal-occipitala mediala; SVI - girus temporal mediu; D - zona motorie primara; OF, zona orbitofrontală; PC, cortexul prefrontal; PG, plasture parahipocampal; OM - câmp aproape de cornus; PS, cortexul peristriatal; РВ - zona retroroll; SCA, cortex de asociere somatosenzorial; NI - girus supramarginal; VTD - lobul parietal superior; VVI - gir temporal superior; CC , zona somato-senzorială primară; PV - scoarța polului lobului temporal; ZA, cortexul de asociere vizuală; - cortexul vizual primar (Luat cu permisiunea de la M -M Mesulam ) Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice însoțită de apariția unui reflex de apucare pe partea opusă; Deteriorarea bilaterală a acestei zone duce la un reflex de sugere O înfrângere în câmpul perturbă rotația capului și a ochilor în direcția opusă și coordonarea mișcărilor mâinilor Afectarea zonelor și (zona Broca) din emisfera dominantă duce la pierderea vorbirii expresive, disartrie și tulburări de fluență (p ), precum și apraxie a limbii, buzelor și, mai rar, a mâinii stângi Părțile rămase ale lobilor frontali (câmpurile de la la ), numite uneori zone prefrontale, au funcții mai puțin specifice Ei sunt responsabili pentru planificarea actelor motorii și, mai important, pentru controlul comportamentului Cu afectarea lor extinsă, nevoile și motivațiile, controlul emoțional și personalitatea pacientului se schimbă; aceste modificări, cu severitatea lor scăzută, sunt adesea mai vizibile pentru membrii familiei decât pentru medic atunci când examinează starea psihică a pacientului Impulsivitatea, iritabilitatea, lipsa de inițiativă, apatia, o slăbire a reacției la factorii externi și o scădere a impulsurilor de a acționa (aboulia) și indiferența față de evenimentele din jur sunt modificări caracteristice ale personalității și comportamentului Alte tulburări de gândire și comportament cauzate de afectarea lobului frontal sunt mai puțin evidente și greu de diagnosticat chiar și cu teste psihologice specializate În cazul leziunilor prefrontale, poate exista, de asemenea, o pierdere a flexibilității mentale, o gândire abstractă slabă, o întrerupere a secvenței de procesare a informațiilor, dificultăți în trecerea de la o problemă sau sarcină la alta, scăderea activității mentale și a perseverenței (sau aleatorietatea gândurilor cu afectare a emisfera dreaptă) Leziunile anterioare mici unilaterale pot fi asimptomatice Manifestările leziunilor unilaterale sau bilaterale ale lobului frontal pot fi rezumate după cum urmează: I Manifestări de afectare a oricărui lob frontal (stâng sau drept) A Hemipareza sau hemiplegia spastică contralaterală B Euforie ușoară, vorbire crescută, tendință la glume vulgare, lipsă de tact, dificultate de adaptare, lipsă de inițiativă B Cu o leziune prefrontală izolată nu există hemiplegie; pe partea opusă, poate apărea un reflex de apucare D Cu implicarea zonelor medial-orbitale - anosmie II Manifestări de afectare a lobului frontal drept A Hemiplegie pe partea stângă B Simptome, ca în paragrafe B, C și D B Confuzie în leziunile acute III Manifestări de afectare a lobului frontal stâng A Hemiplegie pe partea dreaptă Capitol Sindroame neurologice B Afazie motorie cu agrafie (tip Broca), tulburări de fluență a vorbirii cu sau fără apraxie a buzelor și a limbii (vezi și cap ) B Apraxia mâinii stângi D Simptome, ca în paragrafe B, C și D IV Manifestări ale unei leziuni bilaterale A Hemiplegie dublă B Paralizie pseudobulbară B În leziunile prefrontale: abulie, disfuncții ale vezicii urinare și ale sfincterului rectal sau, în cea mai gravă formă, mutism akinetic, incapacitate de concentrare și de rezolvare a problemelor complexe, gândire rigidă, lingușire, labilitate a dispoziției, modificări de personalitate, diverse combinații de activitate motrică dezinhibată, reflexe de apucare și sugere, tulburări de mers SINDROMELE LOBILOR TEMPORALI Şanţul silvian separă suprafeţele superioare şi laterale ale lobului temporal de lobul frontal şi de lobul parietal anterior (vezi Fig ) Posterior, lobul temporal se conectează cu lobul occipital, iar în sus și lateral, cu lobul parietal Lobul temporal este format din girusul temporal superior, mijlociu și inferior, girusul fusiform și hipocampal, iar pe suprafața superioară, girusul transversal al lui Heschl, care reprezintă zona de percepție auditivă Datorită naturii bilaterale a percepției auditive, doar o leziune bilaterală a ambelor circumvoluții Heschl este însoțită de "surditate corticală" Girul hipocampului are o mare importanță în procesele de învățare și memorare Afectarea girusului superior al lobului temporal (câmpurile și ) al emisferei dominante duce la o neînțelegere a cuvintelor în timpul vorbirii (agnozie verbală auditivă), care este o componentă importantă a afaziei Wernicke (cap ) În cele din urmă, lobii temporali conțin o parte semnificativă a sistemului limbic, care este implicat în aspectele emoționale și motivaționale ale comportamentului și activității autonome ("creierul visceral", cap ) Mai puțin clar este rolul său în dezvoltarea delirului, confuziei și psihozei Fibrele inferioare ale căii geniculate-pinten (din retina inferioară) trec într-un arc larg deasupra cornului temporal al ventriculului, apoi în lobii occipitali și, dacă sunt deteriorați, se dezvoltă o hemianopsie omonimă în cadranul superior latură Manifestările leziunilor unilaterale sau bilaterale ale lobului temporal pot fi rezumate după cum urmează: I- Manifestări de afectare a lobului temporal al emisferei dominante (stânga) A Înțelegerea afectată a cuvintelor în timpul conversației (afazia lui Wernicke) Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice B Afazie amnestică B Deficiențe de citire și scriere din dictare D Deficiențe de citire și scriere a muzicii D Hemianopsie din cadranul superior drept II Manifestări de afectare a lobului frontal al emisferei nedominante (dreapta) A Percepție afectată a materialelor vizuale non-verbale B Incapacitatea de a evalua relațiile spațiale în unele cazuri B Modulare afectată a vorbirii și a intonației III Manifestări de afectare a oricărui lob temporal (stâng sau drept) A Iluzii auditive și halucinații B Psihoza si delirul B Hemianopia cadranului superior contralateral D Delirul în leziunile acute IV Manifestări ale unei leziuni bilaterale A Sindromul Korsakov (amnestic) (structuri hipocampale) B Apatie și indiferență B Activitate sexuală și orală crescută (o combinație a simptomelor enumerate la punctele B și C constituie sindromul Kluver-Bucy) D Incapacitatea de a recunoaște melodiile familiare D Agnozie facială (prosopagnozie) în unele cazuri SINDROME ALE LOBIILOR PARIENTELOR Acest lob este delimitat anterior de șanțul Rolandian, mai jos de șanțul Sylvian; posterior, nu există o graniță clară cu lobul occipital În girusul postcentral (câmpurile , și ) se termină căile somatosenzoriale din jumătatea opusă a corpului Cu toate acestea, leziunile distructive din această zonă duc în principal la o încălcare a diferențierii senzațiilor (senzație articular-musculară, stereognoză, localizarea iritațiilor); încălcarea sensibilității primare ("sindromul sensibil cortical") se dezvoltă numai cu afectarea semnificativă a lobului În plus, cu iritare bilaterală simultană, pacientul percepe iritația doar pe partea neafectată Cu afectarea extinsă a lobului parietal al emisferei nedominante, pacientul își ignoră hemiplegia și hemianestezia și poate nici măcar să nu recunoască membrele stângi ca fiind ale sale (anosognozie) De asemenea, este posibil să ignorați partea stângă a corpului (când vă îngrijiți și vă îmbrăcați) și mediul înconjurător Există dificultăți semnificative în Capitolul copierea figurilor si desenelor si construirea obiectelor (apraxia constructiva) Aceste tulburări sunt observate foarte rar și în partea stângă a leziunilor creierului Odată cu deteriorarea girului unghiular al emisferei dominante, pacientul poate pierde capacitatea de a citi (alexia) Cu daune extinse, în plus, se pierde capacitatea de a scrie (agrafie), a număra (acalculie), a recunoaște degetele (agnozia degetelor) și a distinge partea dreaptă și stângă a corpului Această combinație de simptome este cunoscută sub numele de sindromul Gerstmann Apraxia ideomotorie și ideatică (pierderea abilităților motorii dobândite) se dezvoltă atunci când sunt afectate părțile inferioare ale lobului parietal stâng Manifestările unei leziuni de lob parietal pot fi rezumate după cum urmează: I Manifestări de afectare a oricărui lob parietal (dreapt sau stâng) A "Sindromul senzitiv cortical" (sau hemianestezie totală pentru leziuni acute extinse ale substanței albe) B Hemipareză ușoară, atrofie unilaterală a membrelor la copii B Hemianopsie omonimă sau hemianopsie din cadranul inferior D Scăderea atenției la stimulii vizuali (neatenție vizuală - engleză) și uneori anosognozie, ignorând partea opusă a corpului și a mediului (această combinație de simptome se referă la amorfosinteză și este mai semnificativă atunci când emisfera dreaptă este afectată) E Dispariția nistagmusului optic-cinetic în timpul rotației tamburului cu dungi albe și negre în direcția leziunii E Ataxie la nivelul membrelor de pe partea opusă în cazuri rare II Manifestări de afectare a lobului parietal al emisferei dominante (stânga la dreptaci); simptomele suplimentare includ: A Tulburări de vorbire (în special alexia) B Sindromul Gerstmann (vezi mai sus) B Agnozie tactilă (astereognoză bilaterală; vezi și capitolul ) D Apraxia ideomotorie și ideatică bilaterală III Manifestări de afectare a lobului parietal al emisferei nedominante (dreapta la stângaci) A Apraxia constructivă B Pierderea memoriei topografice B Anosognozie și Apraktognozie Aceste tulburări pot apărea cu afectarea oricărei emisfere, dar sunt observate mai des cu afectarea emisferei nedominante D Dacă lobul parietal posterior este afectat, sunt posibile halucinații vizuale, distorsiuni vizuale, hipersensibilitate la stimuli sau durere spontană Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice SINDROME Suprafața medială a lobului occipital este separată de lobul parietal de șanțul parietal-occipital; pe suprafața laterală nu există o astfel de limită clară de părțile posterioare ale lobilor temporal și parietal Pe suprafața medială, cel mai semnificativ este girusul pinten, care merge din față în spate, în care se termină traseul geniculat-pinten În lobul occipital, stimulii vizuali sunt percepuți (câmpul ) și recunoscuți (câmpurile și ) Liniile, figurile, mișcările și culoarea sunt percepute în diferite părți ale lobului occipital Iar pentru analiza percepției (înțelegerea vizibilului), fiecare zonă este conectată la alte zone printr-o rețea neuronală larg răspândită Ca și alți lobi ai creierului, lobul occipital se conectează prin corpul calos la lobul corespunzător al celeilalte emisfere După cum s-a menționat în cap , o leziune distructivă a unuia dintre lobii occipitali duce la hemianopsie omonimă contralaterală: pierderea vederii parțial sau integral a câmpului corespondent sau omonim (câmpul nazal al unui ochi și câmpul temporal al celuilalt) Uneori poate exista o distorsiune a obiectelor vizuale (metamorfopsie), o deplasare iluzorie a imaginilor dintr-o parte a câmpului vizual pe cealaltă (alestezie vizuală) sau păstrarea imaginii vizuale după îndepărtarea obiectului (palinopsie) De asemenea, este posibil să se dezvolte iluzii vizuale și halucinații elementare (neformate), dar mai des sunt cauzate de afectarea lobului temporal posterior Afectarea bilaterală a lobilor occipitali duce la "orbire corticală", orbire fără modificări ale fundului și reflexelor pupilere și cu un reflex optic-cinetic păstrat Deteriorarea câmpurilor și ale emisferei dominante care înconjoară câmpul vizual primar (vezi Fig ) duce la incapacitatea de a recunoaște obiectele vizuale în vederea lor normală (agnozie vizuală); păstrând în același timp capacitatea de a recunoaște obiectele după senzații tactile sau non-vizuale Alexia, incapacitatea de a citi, reflectă prezența agnoziei verbale vizuale sau "orbirea verbală"; pacienții pot vedea literele și cuvintele, dar nu le cunosc semnificația, deși le pot recunoaște după senzații tactile și după ureche Alte tipuri de agnozie, cum ar fi pierderea discriminării culorilor (acromatopsie), incapacitatea de a recunoaște fețele (prosopagnozie), tulburările vizuale-spațiale sau incapacitatea de a percepe o scenă ca un întreg atunci când recunoaștem părți separate (agnozie simultană) și sindromul Balint ( incapacitatea de a privi un obiect în câmpul vizual, ataxie vizuală și neatenție vizuală), sunt observate cu leziuni bilaterale ale lobilor occipital și parietal Capitolul Manifestările leziunilor lobilor occipitali sunt rezumate mai jos: I Manifestări de afectare a oricărui lob occipital (stâng sau drept) A Hemianopia omonimă contralaterală, care poate fi centrală sau periferică; hemiacromatopsie (incapacitatea de a distinge culorile în același domeniu) B Halucinații vizuale elementare (neformate), în special în combinație cu crize epileptice și migrenă II Manifestări de afectare a lobului occipital stâng A Hemianopsie omonimă dreaptă B Cu implicarea părților profunde ale substanței albe sau a plăcii corpului calos - alexia și încălcarea denumirii culorilor B Agnozie vizuală III Manifestări de afectare a lobului occipital drept A Hemianopsie omonimă stângă B Cu leziuni mai extinse - iluzii vizuale (metamorfopsie) și halucinații (mai des cu afectarea lobului drept decât a celui stâng) B Pierderea orientării vizuale IV Implicarea bilaterală a lobilor occipitali A Orbirea corticală (se păstrează reacțiile pupilare), uneori în combinație cu negarea deficienței vizuale (sindromul Anton) B Pierderea percepției culorilor B Prosopagnozie, agnozii simultane și alte agnozii D Sindromul Balint (zone de frontieră parieto-occipitală) SINDROME DE DECONECTARE Leziunile focale ale substanței albe a creierului, care leagă părți ale unei emisfere (fibre intraemisferice) sau zonele corespunzătoare ale celor două emisfere (fibre interemisferice sau comisurale), au manifestări clare, dar nu întotdeauna permanente Unele dintre ele sunt prezentate în fig De exemplu, atunci când corpul calos este disecat sau deteriorat chirurgical (patru cincimi anterioare) din cauza ocluziei arterei cerebrale anterioare, zonele de vorbire și senzoriale ale emisferei stângi sunt izolate de cele ale emisferei drepte Cu ochii închiși, un astfel de pacient nu poate compara obiectul dintr-o mână cu obiectul din cealaltă; de asemenea, el nu poate potrivi un obiect din câmpul vizual drept cu un obiect din câmpul vizual stâng El execută corect o comandă verbală cu mâna dreaptă, dar nu poate executa cu stânga Cu ochii închiși, obiectele din mâna dreaptă sunt numite corect, iar obiectele din mâna Fecioarei sunt numite incorect Partea a II-a Principalele manifestări ale bolii neurologice scoarta Stânga Dreapta vizual vizual scoarță scoarță Orez Principalele sindroame presupuse de dezangajare Leziunile din lobul occipital stâng și corpul calos posterior adiacent duc la alexie fără agrafie Hemianopia din partea dreaptă perturbă fluxul de informații din câmpurile vizuale drepte către girusul unghiular și zona lui Wernicke, iar informația vizuală nu trece prin corpul calos și nu ajunge în zonele de vorbire De asemenea, este indicată deconectarea dintre zonele vorbirii, care teoretic duce la afazie transcorticală și de conducere (cap ), iar deconectarea anterioară între zonele motorii în combinație cu afectarea lobului frontal stâng poate provoca apraxia simpatică a mâinii stângi (cap ) ) Odată cu afectarea unei cincimi din spatele corpului calos, se dezvoltă sindroame de disociere vizuală Ocluzia arterei cerebrale posterioare stângi provoacă cele mai izbitoare exemple Infarctul lobului occipital stâng este însoțit de hemianopie omonimă pe partea dreaptă; ca urmare, toate informațiile vizuale necesare pentru activarea vorbirii Capitolul zone, provine din lobul occipital drept În plus, dacă leziunea captează corpul calos sau orice alt loc în care trec fibrele care se extind din lobul occipital drept, pacientul își pierde capacitatea de a citi sau de a numi culori, deoarece informațiile vizuale nu ajung în girobul unghiular stâng (vezi Fig ) Copierea cuvintelor este păstrată, dar pacientul nu poate citi ceea ce a scris (alexia fără agrafie), sau nu poate numi culori Pacientul recunoaște culorile în mod inconfundabil, dar nu le poate numi Apraxia membrelor simpatice cu afazie Broca este un alt posibil sindrom de disociere În acest caz, leziunea substanței albe subcorticale de sub zona lui Broca întrerupe legătura dintre cortexul premotor drept și stâng, astfel că comenzile (orale sau scrise) ale mâinii stângi nu sunt executate De asemenea, se presupune că unele afazii, cum ar fi afazia de conducere sau surditatea verbală izolată, în cele mai multe cazuri sunt datorate conexiunilor intraemisferice afectate Ele sunt descrise în capitolul următor ca afazii ЛИТЕРАТУРА Benson DF Neurologia gândirii New York: Oxford University Press, Critchley M The Parietal Lobes Londra: Amold, Damasio AR, Damasio H , van Hoesen G IV Prosopagnozia: baze anatomice și mecanisme comportamentale // Neurologie - -Voi - P Denny-Brown D , Banker B Amorfosinteză din leziunea parietală stângă // Arh Neurol Psihiatrie - - Voi - P Feinberg TE, Farah MJ (eds ) Neurologie comportamentală și neuropsihologie New York: McGraw-Hill, FusterJ M Cortexul prefrontal, ed a II-a New York: Raven Press, Geschwind N The clinical syndromes of corticale desconnections // Modem Trends in Neurology, voi / D Williams (ed ) Londra: Butterworth, P Lilly R , Cummings SL, Benson E, Frankel M Sindromul uman Kifer-Bucy // Neurologie - - Voi - P Mesulam M -M (ed ) Principii de neurologie comportamentală și cognitivă Oxford: Oxford University Press, CAPITOLUL Tulburări de vorbire Folosirea de către om a cuvintelor pentru a desemna obiecte și a exprima gânduri stă la baza abilităților noastre extraordinare de comunicare, care, combinate cu dezvoltarea mâinilor, îl disting pe om de restul regnului animal Majoritatea gândurilor și a altor activități mentale necesită și exprimare verbală; Bărbații și femeile educați folosesc cuvinte pentru a-și comunica ideile și experiențele pentru ca alții să le citească Într-un sens mai restrâns, vorbirea permite pacientului să vorbească despre plângerile sale, iar medicului să primească informații despre starea sistemului nervos și manifestările bolii Vorbirea depinde de multe mecanisme complexe care se formează în primele două decenii de viață și se asociază cu anumite zone (în jurul șanțului silvian) ale emisferei stângi (vezi Fig ) În paralel, se formează de obicei dominația mâinii drepte Aceste date au fost obținute pe baza studiului bolilor umane în care funcțiile vorbirii s-au pierdut din cauza distrugerii acestor părți ale creierului Trebuie remarcat faptul că într-o mică parte a stângaci (și foarte rar la dreptaci), emisfera dreaptă este dominantă în raport cu vorbirea, iar afectarea acesteia provoacă afazie Unele caracteristici ale vorbirii comunicative - prozodia (fluența, ritmul, înălțimea și intonația vocii), precum și vocalizarea și gesticulația - sunt furnizate de munca ambelor emisfere În fiecare emisferă, funcțiile vorbirii au propriul suport senzorial și motor; afectarea unor zone limitate ale creierului poate provoca afazie, în care predomină o încălcare a înțelegerii vorbirii ("imOpression") sau producerea acesteia ("expresie") TERMINOLOGIE Afazia sau disfazia este pierderea sau afectarea înțelegerii sau producerii vorbirii (oral sau scris) din cauza unor boli cerebrale dobândite Incapacitatea de a numi un obiect este denumită anomie Alexia, sau agnozia verbală vizuală, este pierderea abilității de a citi Capitolul Tulburări de vorbire Agrafia este pierderea abilității de a scrie Agnozia auditivă sau surditatea verbală este pierderea înțelegerii limbajului vorbit Disartria sau vorbirea neclară (în cea mai severă formă - anartrie), este cauzată numai de o încălcare a mușchilor care asigură articulația; funcţiile lingvistice nu sunt afectate Afonia sau disfonia este pierderea sau slăbirea vocalizării Orez Suprafața laterală a emisferei stângi a creierului care arată principalele zone de vorbire conform lui Brodmann Zona lui Broca, responsabilă cu producerea vorbirii, este situată în câmpurile și conform lui Brodmann Zonele asociative auditive ale lui Wernicke (câmpurile și ) sunt situate pe suprafața superioară a lobului temporal în adâncimea brazdei Sylvian Producerea și înțelegerea vorbirii pot implica zone mai mari ale creierului, inclusiv toate zonele umbrite ale cortexului și structurile subcorticale (cele din urmă nu sunt prezentate în diagramă) OPȚIUNI CLINICE ALE AFAZIEI În ciuda complexității mecanismelor de formare a vorbirii și a terminologiei confuze asociate cu această problemă, majoritatea cazurilor de afazie sunt reduse la câteva tipuri enumerate mai jos Mai mult, mai mult de %* din toate afaziile se încadrează în primul grup (principal) Sindroamele combinate sunt adesea observate, iar localizarea leziunilor cerebrale în ele, în ciuda eforturilor neurologilor timp de un secol, este încă inexactă A Sindroame afatice mari Afazie totală Afazia lui Broca Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Afazia lui Wernicke Afazie amnestică B Sindroame minore sau limitate (sindroame de disociere) Afazie de conducere Afazii transcorticale (motorii și senzoriale) Afazie limitată și tranzitorie Afazii modal-specifice A Orbire verbală izolată (dislexie dobândită) b Surditate verbală izolată V Mutism verbal izolat (afemie) Agrafie Cu afazie totală, toate funcțiile vorbirii, atât impresionante, cât și expresive, se pierd Deși pacientul este conștient și capabil să urmărească privirea medicului, să miște limba și buzele, să înghită, nu rostește un cuvânt sau mai des repetă aceleași expresii sau înjurături Pacientul nu înțelege limbajul vorbit sau scris, în plus, nu este capabil să scrie cu mâna stângă, dacă mâna dreaptă, care apare des, este paralizată Leziunea este aproape întotdeauna localizată în emisfera stângă, de obicei este destul de extinsă; caracterizată prin hemiplegie pe partea dreaptă și pierderea sensibilității, tendința de a întoarce privirea spre stânga În cazul rănilor mari, se pot observa și somnolență, distragere și apatie (aboulia) Cea mai frecventă cauză este ocluzia embolică a trunchiului arterei cerebrale medii stângi sau ocluzia arterei carotide interne cu afectarea unei părți semnificative a cortexului frontal și temporal În cazul hemoragiilor extinse, pot apărea aceleași simptome, dar mai des provoacă stupoare sau comă, în care tulburările de vorbire nu sunt atât de vizibile O leziune tumorală extinsă, care implică zonele lui Broca și Wernicke (descrise mai jos), duce, de asemenea, la o încălcare a tuturor funcțiilor de vorbire Cu afazie totală de origine vasculară, există tendința de recuperare treptată, în timp ce tulburările de vorbire pot semăna cu afazia lui Broca sau cu alt tip de afazie Cu acest tip de afazie, producția de cuvinte suferă în principal, de aceea se numește afazie motorie sau expresivă Ultimul termen nu este pe deplin de succes, deoarece cu orice afazie pacientul întâmpină dificultăți de exprimare Afazia lui Broca poate fi de severitate diferită În cea mai ușoară formă, capacitatea de a vorbi (și de a scrie) este moderat afectată și Capitolul înțelegerea vorbirii orale și scrise suferă minim Cu toate acestea, un studiu atent al înțelegerii vorbirii (de exemplu, comenzi orale complexe) dezvăluie tulburări de grade diferite la aproape toți pacienții În unele cazuri, pacientul pierde temporar vorbirea, păstrând în același timp capacitatea de a înțelege vorbirea orală și scrisă a altcuiva; această afecțiune Brock a numit-o inițial "afemie" Termenul este folosit acum ca sinonim pentru mutismul de vorbire izolat (vezi mai jos) De regulă, mutismul este înlocuit cu vorbire sărăcită, pronunțată cu efort și adesea dizartrică, apoi vorbirea este restabilită, uneori complet Mohr și colab a constatat că afectarea în acest tip reversibil de afazie ("mini-Broca") este relativ mică și localizată în spatele girusului frontal inferior sau în apropierea acestuia, adică în câmpurile și (după Brodmann), ceea ce corespunde spre zona lui Broca (vezi Fig Fig și Fig ) Conștientizarea tulburărilor de vorbire supără pacientul El este adesea incapabil de mișcări voluntare ale limbii și buzelor la comandă, deși păstrează în ele mișcări automate (apraxia gurii și a obrajilor) Adesea, este determinată slăbiciune a mușchilor părților inferioare ale feței din dreapta, uneori a mâinii și a brațului drept, ceea ce reflectă deteriorarea zonelor motorii adiacente ale cortexului, dar, spre deosebire de afazia lui Wernicke, nu există câmp vizual defecte Cu afazia Broca mai pronunțată, vorbirea colocvială a pacientului este semnificativ afectată, iar înțelegerea vorbirii orale și scrise este dificilă Recuperarea poate fi limitată la apariția unor fraze stereotipe repetate ca răspuns la toate întrebările Sau se poate forma un discurs lent, efort, incorect din punct de vedere gramatical și stângaci, lipsit de cuvinte oficiale (prepoziții, conjuncții) și de fluența și intonația obișnuite Cu afazie severă Broca, leziunea depășește zona lui Broca, captează părțile anterioare ale insulei, regiunea operculară fronto-parietală și substanța albă adiacentă și chiar ganglionii bazali Adesea cauza este o embolie a ramurii superioare (Roland) a arterei cerebrale medii Cauzele rare includ hemoragie, leziuni traumatice sau inflamatorii, neoplasm sau proces degenerativ în această zonă a creierului Acest sindrom are două componente principale: ) incapacitatea de a înțelege vorbirea vorbită și scrisă, chiar și menținând auzul și vederea; ) vorbire fluentă cu parafazie Parafazia este înțeleasă ca pronunția incorectă a cuvintelor cu înlocuirea unui sunet cu altul (parafazie literală) sau cu înlocuirea unui cuvânt-Ba cu altul (parafazie verbală) Pot apărea și neologisme (cuvinte fără sens care nu sunt în dicționar) În ciuda fluenţei şi Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice intonația normală a vorbirii, este lipsită de sens și poate fi complet de neînțeles ("okroshka verbală") Cu toate acestea, pacientul de obicei nu își observă defectul În plus, există încălcări ale citirii, scrisului, denumirii obiectelor, repetarea cuvintelor și frazelor medicului, care corespund în gravitate gradului de neînțelegere a vorbirii Leziunea este de obicei localizată în girusul temporal superior și supramarginal (vezi Fig ) Tulburările de vorbire pot fi combinate cu hemianopsie omonimă pe partea dreaptă de severitate diferită Cea mai frecventă cauză este embolia temporală posterioară sau ramura inferioară a arterei cerebrale medii stângi; ca si alte cauze sunt posibile hemoragia, tumora, contuzia cerebrala si encefalita Dificultăți în alegerea cuvintelor și a numirii obiectelor sunt observate într-o oarecare măsură în toate afaziile Numai dacă încălcarea numelor obiectelor devine principală, se folosește termenul "afazie amnestică" Pacienții cu această tulburare au puține dificultăți la ponei mania vorbirii și pronunția cuvintelor, ei pot repeta imediat cuvântul după medic, dar nu sunt capabili să numească singuri obiectul Cuvântul "uitat" este de obicei recunoscut dacă este folosit de un medic Se remarcă și pauzele în vorbire, căutarea cuvintelor potrivite, alegorii, folosirea altor cuvinte, fraze sau gesturi în locul celor uitate pentru a exprima un gând Afazia amnestică se dezvoltă cu leziuni ale diferitelor părți ale zonelor de vorbire: secțiuni profunde ale părților posterioare ale lobului temporal, lob frontal și girus unghiular Poate fi, de asemenea, o manifestare precoce a bolii Alzheimer sau confuzie din cauza unor boli metabolice sau infecțioase, în care această tulburare nu face posibilă aprecierea locației leziunii cerebrale În cele din urmă, afazia amnestică poate apărea cu recuperarea incompletă a funcțiilor de vorbire în cazul afaziei Wernicke, de conducere sau afaziei transcorticale (vezi mai jos) іchevbGeysyndrome Îngrijire educațională schlidissociac Acest termen se referă la tulburările de vorbire care apar ca urmare a deteriorării nu a zonelor corticale ale vorbirii în sine, ci la căile de legătură dintre zonele de vorbire receptivă și motrică (afazie de conducere) sau dintre zonele de vorbire din sulcusul Sylvian și alte părți ale cortexul cerebral (afazie transcorticală) Explicația acestor perturbări este ruperea conexiunilor dintre diferite zone, așa cum se arată în fig este un concept convenabil, dar, din punctul nostru de vedere, se bazează pe o organizare simplificată mai degrabă decât pe o organizare reală a funcției vorbirii Capitolul Afazie de conducere Cu această formă (numită anterior afazie centrală), pacientul înțelege bine vorbirea vorbită și scrisă, dar nu este capabil să repete ceea ce a auzit sau citit; vorbire spontană fluentă, dar cu parafazie Se presupune că separarea zonelor Wernicke și Broca are loc în principal din cauza deteriorării fasciculului arcuat, deși acest lucru nu a fost dovedit morfologic În cele mai multe cazuri, o astfel de afazie a fost observată cu un atac de cord în zona girusului unghiular afazie transcorticală Cu leziuni ischemice în zonele de alimentare cu sânge adiacente dintre bazinele arteriale principale, zonele de vorbire motor-senzoriale pot fi izolate de cortexul înconjurător În tipul senzorial de afazie transcorticală, informațiile din cortexul deteriorat (parietal-occipital) nu sunt transferate în zona lui Wernicke pentru a fi convertite într-o formă verbală Deficiența de vorbire seamănă cu afazia lui Wernicke în multe privințe, cu excepția faptului că repetarea cuvintelor este păstrată Cu un grad pronunțat de afazie, există o repetare asemănătoare unui ecou a cuvintelor, frazelor și sunetelor pe care pacientul le-a auzit (ecolalie) Cu afazie motorie transcorticală (care se observă de obicei cu leziuni subcorticale ale lobului frontal, cu restabilirea parțială a funcției de vorbire în cazul afaziei sau abuliei lui Broca din cauza leziunii cortexului frontal), pacientul nu poate decât să mormăie ceva sau să mormăie pe el propriu, dar în același timp este capabil să repete expresii și chiar propoziții pe care le-a auzit sau citit Unele afazii specifice modal pot fi atribuite sindroamelor de disociere și disociere În mutismul verbal izolat, un sindrom cunoscut sub mai multe nume (inclusiv afemie), pacientul își pierde capacitatea de a vorbi, dar este capabil să scrie, să înțeleagă limba vorbită și să citească în tăcere pentru sine Cu surditate verbală izolată, pacientul aude, dar nu înțelege limbajul vorbit Vorbirea expresivă rămâne normală Această tulburare apare atunci când lobul temporal dominant este afectat, implicând zona lui Wernicke și disociând-o de zona receptorului auditiv (girul lui Heschl), precum și de zona auditivă a emisferei opuse (datorită lezării fibrelor corpului calos) Orbirea verbală izolată (agnozie verbală vizuală, alexia fără agrafie) este discutată în cap împreună cu alte sindroame ale corpului calos Agrafia izolată este extrem de rară, iar localizarea exactă a leziunii în lobul frontal stâng nu a fost determinată Ocazional, leziunile, de obicei de origine vasculară, care implică talamusul dominant sau zona striatocapsulară determină afazie Aceste două afazii, talamică și respectiv striatocapsulară, seamănă, dar nu sunt complet identice cu, Broca și Wernicke Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice În afazia talamică sunt implicați de obicei nucleii posteriori și, de regulă, după câteva săptămâni, are loc recuperarea completă a funcțiilor Cu afazie striatocapsulară, sunt afectate capul nucleului caudat, femurul anterior al capsulei interne și partea anterioară a cochiliei; dacă leziunea se extinde lateral în substanţa albă subcorticală, prognosticul este mai puţin favorabil TULBURĂRI DE ARTICULARE ȘI FOONAȚIE Fonația sau vocalizarea sunetelor este efectuată de laringe sau, mai degrabă, de corzile vocale Articulația, adică formarea vorbirii în sine, are loc datorită modulării sunetelor în procesul unei secvențe complexe și coordonate precis de contracții ale mușchilor respiratori, mușchilor laringelui, faringelui, palatului moale, limbii și buzelor Aceste structuri sunt inervate de nervii frenic, vag, hipoglos și facial, ai căror nuclei de pe ambele părți ale trunchiului cerebral sunt sub controlul cortexului motor al ambelor emisfere prin căile corticobulbare Ca toate celelalte tipuri de activitate motrică, articulația și fonația depind de influențele extrapiramidale ale ganglionilor bazali și ale cerebelului Cu o încălcare izolată a articulației (disartrie sau anartrie), funcțiile limbajului sunt păstrate Singura excepție este afectarea limitată a lobului frontal stâng cu afazie "mini-Broca" (vezi mai sus); semnele de afazie și disartrie sunt observate în timpul restabilirii funcțiilor de vorbire în cazul mutismului O astfel de disartrie afatică diferă de disartria non-afatică (asociată cu deteriorarea neuronului motor superior) prin variabilitatea și pronunția normală a sunetelor individuale, cuvintelor și frazelor automate Există mai multe tipuri de disartrie în funcție de localizarea leziunii primare Disartria cu afectarea neuronului motor inferior (paralizia bulbară) apare atunci când nucleii motori din părțile inferioare ale trunchiului cerebral sau axonii acestora sunt afectați Mușchii limbii sunt slăbiți și atrofici; pacientului îi este greu să vorbească, să vocalizeze sunete, să înghită; Sunetele consoane pronunțate de buze (mi-mi-mi) și limbă (la-la-la) sunt puțin distinse O cauză comună este paralizia bulbară progresivă (boala neuronului motor) Disfuncțiile unuia sau mai multor nervi cranieni inferiori de diverse etiologii sunt însoțite de dezvoltarea unui sindrom similar Aceleași tulburări de articulație se observă în diferite miopatii și miastenia gravis Disartria centrală se dezvoltă cu afectare bilaterală a tractului corticobulbar și se caracterizează prin vorbire lentă, tulbure, Capitolul spasticitatea mușchilor masticatori și alte simptome de paralizie pseudobulbară: disfonie, disfagie, reflex mandibular crescut fără atrofie a limbii Pot exista și atacuri de râs sau plâns violent, descrise în Cap Accidentul vascular cerebral recurent, ABS și paralizia supranucleară progresivă sunt cauze frecvente În boala Parkinson și coreoatetoză, vorbirea este, de asemenea, alterată în mod caracteristic În primul caz, se remarcă accelerarea și tulburarea vorbirii, lipsa intonației și disfonia Cu coreoatetoza, vorbirea este lentă, bâlbâită, fluctuează în volum, însoțită de grimase datorate mișcărilor involuntare ale feței, limbii, faringelui și laringelui Disartrie cerebeloasă Cu leziuni ale cerebelului, vorbirea poate fi lentă și încețoșată, dar nu întinsă, ca în disartria centrală Unele boli ale cerebelului se caracterizează prin vorbire amestecată, manifestată printr-o separare nefirească de silabe și cuvinte și care amintește de citirea intermitentă a unui vers; în plus, cuvintele diferă în volum, unele sunete sunt pronunțate cu mai puțin sau mai mult efort Tulburări de fonație Cu paralizia ambelor corzi vocale, pacientul poate vorbi doar în șoaptă Stridorul inspirator se poate alătura din cauza căderii corzilor vocale în timpul inspirației Vorbirea în șoaptă este, de asemenea, caracteristică bolii Parkinson avansate, unor leziuni ale lobului frontal și afecțiunilor soporoase Odată cu paralizia unei corzi vocale, vocea devine joasă și răgușită, intervalul său scade Mixedemul se caracterizează printr-o voce răgușită Distonia locală a mușchilor bulbari duce la apariția unei voci întinse, înalte, așa-numita disfonie spastică (spasmodică) STUDIU DE DISCUTIE Sondajul incepe cu prima cunoastere cu pacientul pe baza ascultarii discursului acestuia; se notează limba sa vorbită și pronunția Acordați atenție alegerii cuvintelor, netezimea și intensitatea vorbirii, vocabularului, intonația vorbirii și viteza acesteia Este posibil să se identifice incapacitatea de a exprima gândurile în propoziții clar compuse, dificultăți în alegerea cuvintelor, erori gramaticale care nu corespund nivelului de educație, parafaziile și neologismele Eșecul de a înțelege întrebările și de a oferi răspunsuri corecte imediat indică pierderea auzului sau afazie senzorială Apoi, este necesar să se exploreze mai pe deplin funcțiile vorbirii, solicitând pacientului să efectueze următoarele teste: Urmați instrucțiuni verbale cu una, două și trei silabe Numiți obiecte comune și rare, părți ale obiectelor, părți ale corpului Repetați cuvinte, expresii (de exemplu, "Nu dacă, și, sau, dar") și completați propoziția pentru cercetător Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Citiți un paragraf dintr-o carte sau un ziar și urmați instrucțiunile scrise Scrieți din dictare și copiați textul scris Pe baza acestor date, este posibil să se determine natura tulburărilor de vorbire (disfonie, disartrie sau afazie) și, în prezența afaziei, să se evalueze principalele funcții de vorbire - vorbirea, scrierea, citirea, înțelegerea limbajului vorbit, repetarea cuvintelor, denumirea obiectelor - și raportul dintre tulburările lor Încălcări ale formării vorbirii sunt descrise în cap , dedicat creșterii și dezvoltării LITERATURĂ Benson DF Aphasia, Alexia și Agraphia New York: Churchill Livingstone, Damasio AR, Damasio H Baza anatomică a alexiei pure // Neurologie - - Voi - P Damasio AR Aphasia // N Engl J Med - - Voi - P Geschwind N Sindroame de deconectare la animale si om // Creier - - Voi - P , Gloning K Handedness și afazie // Neuropsychologia - -Voi - P Kertesz A Afazie şi tulburări asociate Needham Heights, MA: Allyn și Bacon, KerteszA Forme clinice de afazie//Acta Neurochir - -Voi (Supliment) - P MohrJ R, Pessin MS, Finkelstein S şi colab Afazia Broca: patologică și clinică // Neurologie - - Voi - P Naeser MA Alexander MP, Helm-Estabrooks N et al Afazie cu leziuni predominant subcorticale // Arh Neurol - - Voi - P Wise RJ, Greene J , B chel C , Scott SK Regiunile creierului implicate în articulație // Lancet - - Voi -P SECȚIUNEA VI ANXIETATE, OBOSEALĂ, DISPOZITATE ȘI TULBURĂRI ASUMĂ CAPITOLUL Oboseală, nervozitate, iritabilitate, anxietate și depresie Aceste fenomene sunt mai greu de înțeles decât tulburările cognitive descrise în capitolele anterioare și, în manifestările lor ușoare, reprezintă doar o exacerbare a răspunsului normal la stresul și bolile vieții Dar dincolo de asta, ele pot servi ca simptome de boli neurologice, terapeutice sau mentale Este greu de indicat locul lor în neuropsihiatrie Le-am plasat în această secțiune împreună cu tulburările limbice, autonome și hipotalamice, deoarece sunt adesea simptomatice ale acestor tulburări Aceste tulburări sunt atât de frecvente în practica clinică încât fiecare clinician ar trebui să fie familiarizat cu interpretarea acestor simptome TERMINOLOGIE Determinarea acestor fenomene necesită o atenție deosebită Pacienții, încercând să-și descrie sentimentele, folosesc o varietate de definiții cu diferite grade de acuratețe; medicul trebuie să înțeleagă ce înseamnă pacientul prin aceste definiții, dacă este capabil să le exprime în mod rezonabil Oboseala, oboseala, pierderea forței și apatia sunt termeni mai mult sau mai puțin similari care descriu epuizarea sau pierderea bunăstării; sunt oameni bine cunoscuti si sanatosi din punct de vedere psihic si fizic O senzație de performanță fizică și psihică redusă se remarcă în majoritatea cazurilor de oboseală Slăbiciunea, prin care mulți pacienți înseamnă oboseală, este un complex de simptome bine definit, caracterizat printr-o scădere a forței Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice contracția musculară și este discutată mai detaliat în secțiunea privind bolile neuromusculare (cap și ) Nervozitatea este cel mai dificil termen de definit din acest grup Poate fi folosit de pacienti pentru a descrie sentimente de anxietate, tensiune, presimtire, iritabilitate sau tulburari mentale mai grave (obsesii, temeri, halucinatii etc ) sau chiar tremor si ticuri Anxietatea este definită ca o tulburare emoțională tranzitorie sau persistentă caracterizată prin sentimente de frică și presimțire, de obicei în asociere cu simptome de hiperactivitate autonomă Depresia ca simptom include sentimente de tristețe, deznădejde, stare de spirit depresivă și disperare; adesea se combina cu anxietatea sau oboseala Anxietatea și depresia sunt discutate mai detaliat în Cap și La majoritatea pacienților, aceste plângeri apar și trec de la sine Dar uneori ele există de mult timp și ajung în punctul în care se impune consultarea unui medic Este necesar un nivel ridicat de expertiză medicală pentru a determina dacă aceste plângeri reprezintă răspunsuri mai mult sau mai puțin normale la circumstanțele de viață emergente sau necesită o examinare și un tratament suplimentar OBOSEA ŞI slăbiciune generală Dintre întregul grup, aceste simptome sunt cele mai frecvente Mai mult de jumătate dintre pacienții spitalizați se plâng de oboseală sau o notează în timpul unui sondaj activ Desigur, fiecare pacient își formulează plângerea în felul său: "oboseală constantă", "slăbiciune", "lipsă de rezistență", "epuizare", "lipsă de vigoare", etc Deseori pacienții vorbesc despre "slăbiciune" atunci când se referă la oboseală De fapt, nu este întotdeauna ușor să distingem aceste două stări Scăderea forței și durerile musculare pot apărea în mai multe dintre afecțiunile neurologice și musculare descrise în Cap ; cu ele, un studiu de putere maximă poate da rezultate normale În mod surprinzător, în multe boli neuromusculare însoțite de o adevărată slăbiciune musculară, pacienții se plâng rar de oboseală Pentru a rezolva această problemă clinică, medicul trebuie să analizeze regimul zilnic al pacientului O cauză a oboselii poate fi o perioadă lungă de muncă fără odihnă (din necesitate sau din cauza responsabilității crescute), dar majoritatea oamenilor recunosc această afecțiune și nu caută ajutor medical Alte cauze ale oboselii includ infecția cronică, anemia, diabetul zaharat, hipotiroidismul, sedativele, obezitatea, alcoolismul și cancerul Oboseala fizică poate fi singurul simptom al infecțiilor cronice, cum ar fi Capitolul Oboseală, nervozitate, iritabilitate, anxietate și depresie precum tuberculoza, infecția cu HIV, infecția cu virusul Epstein-Barr, hepatita virală, boala Lyme; fara febra in În astfel de cazuri, vigilența cu privire la procesul infecțios este oarecum redusă Mai rar, oboseala este cauzată de hipotiroidism, hipercalcemie, insuficiență suprarenală și bruceloză Oboseala este observată și în unele boli neurologice (în special în SM și boala Parkinson) Cu toate acestea, din experiența noastră, majoritatea pacienților care se plâng de oboseală cronică suferă de un fel de boală mintală Anterior, această afecțiune se numea neurastenie Denumirea modernă este "sindrom de oboseală cronică", în timp ce se presupune posibilitatea unui efect întârziat al unei infecții virale În același timp, oboseala mentală - incapacitatea de a se concentra și de a menține o conversație lungă, de a citi sau de a studia timp îndelungat - este combinată cu oboseala fizică și rezistența redusă și, adesea, cu alte simptome, cum ar fi dureri de cap, dureri musculare (fibromialgie) , iritabilitate, insomnie, palpitații, temeri, sentimente de deznădejde etc Aceste simptome par să indice de fapt o tulburare de anxietate sau, mai des, depresie, deoarece combinația acestor simptome apare după infecții virale nu mai des decât în populația generală în general Acest complex de simptome este observat la participanții la ostilități după fiecare război pe scară largă; apare adesea după o comoție, mai ales dacă se ia în considerare compensarea NERVOSITATE, ANXIETATE ȘI DEPRESIE Plângerile de nervozitate, anxietate și depresie, împreună cu oboseală și slăbiciune, sunt frecvente atât în rândul pacienților internați, cât și în cei din ambulatoriu Aproape toată lumea a experimentat aceste simptome într-o anumită măsură atunci când s-a confruntat cu o situație periculoasă, o sarcină dificilă sau o problemă personală În acest caz, astfel de simptome ar trebui considerate ca o reacție naturală și trecătoare la vicisitudinile destinului Asistența medicală este necesară atunci când aceste simptome apar fără motiv sau sunt excesive și prelungite Aceste simptome sunt mai probabil să apară la anumite perioade de vârstă Copiii trec rar prin adolescență fără probleme, deoarece în acest moment încearcă să se elibereze de grija părintească, să obțină succes la școală, la muncă și în relațiile cu sexul opus Menstruația este de obicei însoțită de tensiune internă și modificări ale dispoziției, care se numesc "sindrom premenstrual" În perioada postpartum, o tânără mamă, de regulă, experimentează anxietate Ghid de neurologie Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice și depresie ("depresie postpartum"), posibil din cauza hiperprolactinemiei Menopauza este următoarea etapă a vieții care amenință stabilitatea emoțională Capriciosul și iritabilitatea femeilor la această vârstă sunt cunoscute de mult Chiar și în cea mai ușoară formă, anxietatea și depresia se manifestă prin numeroase schimbări comportamentale Adesea începe să deranjeze durerea de cap, somnul este perturbat Adesea există o deteriorare a dispoziției, perioade de melancolie, lacrimi, crize de furie sau temperament, oboseală fără o legătură clară cu stresul și odihna, episoade de transpirație, tremur, amețeală și palpitații Combinația de tulburări autonome cu atacuri acute de sufocare, teroare și moarte iminentă formează baza unui atac de panică Tulburările autonome pot fi observate cu hipertiroidism și hiperadrenocorticism și, bineînțeles, cu abuzul de cofeină Toate aceste simptome pot părea banale, dar necesită examinarea pacientului, mai ales dacă sunt persistente și îi provoacă tensiune internă Multe dintre aceste simptome nu sunt o reacție la boală și, prin urmare, necesită o explicație și o examinare adecvată Mai des, o tulburare nevrotică anxioasă cronică este stabilită drept cauză, uneori depresia se ascunde în spatele acestor simptome, ceea ce poate duce la o tentativă de suicid Aceste din urmă stări sunt discutate mai detaliat în Cap și LITERATURĂ Cassidy И , * Ramuri aferente și eferente ale nervului vag Exerciții izometrice Creșterea tensiunii arteriale diastolice, mm Hg Artă Ramura eferentă simpatică Fluctuații ale ritmului cardiac în timpul respirației Ritmul cardiac maxim-minim > bătăi pe minut; indice expirație-inhalare > , * Ramuri aferente și eferente ale nervului vag Transpiratie Transpiratie pe toata suprafata pielii Ramura eferenta simpatica Reflex axonal Piloerecție locală, transpirație Fibre eferente simpatice postganglionare Concentrația plasmatică de norepinefrină Crește la trecerea din poziție orizontală în poziție verticală Ramura eferentă simpatică Concentrația plasmatică de vasopresină Crește odată cu dezvoltarea hipotensiunii arteriale Ramă aferentă Testul Valsalva Etapa : creșterea tensiunii arteriale Etapa a -a: scăderea treptată a tensiunii arteriale până la un platou; tahicardie Stadiul , scăderea tensiunii arteriale Etapa : creșterea semnificativă a tensiunii arteriale, bradicardie* Ramuri eferente aferente și simpatice Sensibilitatea baroreflexelor Decelerația ritmului cardiac cu creșterea tensiunii arteriale* Ramuri aferente și eferente parasimpatice Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Tabelul Teste clinice pentru evaluarea funcției sistemului nervos autonom (sfârșit") ' Test Răspuns normal O parte a arcului reflex care trebuie testată Alte metode de studiere a controlului vasomotor Efect termic asupra corpului Creșterea fluxului sanguin în mâini Ramura eferentă simpatică Imersarea mâinii în apă fierbinte Creșterea fluxului sanguin în cealaltă mână La fel Testul presor la rece creșterea TA " Numărarea mentală a crescut BP " Studiul reacțiilor pupilare % cocaina Dilatarea pupilei Inervatie simpatica , % epinefrină Nici un răspuns Inervație simpatică postganglionară % bromhidrat de hidroxiamfetamina Dilatarea pupilei La fel , % metacolină; , % pilocarpină Fără răspuns Inervație parasimpatică Notă BP - tensiunea arterială * Răspunsul depinde de vârstă Sursa: Modificat de Mcleod și Tuck, cu permisiunea Capitolul Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice diuretice, os-agonişti cu acţiune centrală, levodopa etc ) Repausul prelungit la pat și inactivitatea cauzează adesea hipotensiune ortostatică la pacienții din spital sau de îngrijire la domiciliu, cu o creștere a frecvenței cardiace în poziție verticală Alte cauze comune sunt pierderea de sânge și deshidratarea severă În unele tipuri de polineuropatie (diabetică, sindrom Guillain-Barré, amiloid), cu porfirie (toxică, alcool-alimentară), fibrele sistemului nervos autonom pot fi deteriorate, ceea ce duce la adăugarea semnelor de disfuncție a sistemului autonom la tabloul clinic tipic de polineuropatie (cap ) ( impotență, anhidroză sau hiperhidroză, atonie vezicală, diaree sau constipație, hipotensiune ortostatică) În majoritatea cazurilor acestor polineuropatii, afectarea nervului vag împiedică dezvoltarea tahicardiei compensatorii în raport cu hipotensiunea arterială Acest tip relativ rar, dar indicativ, de polineuropatie acută sau subacută se caracterizează prin implicarea aproape izolată a fibrelor simpatice și parasimpatice postganglionare Boala este sporadică la adulți și copii și pare să reprezinte o tulburare autoimună sau post-infecțioasă, la fel ca și sindromul Guillain-Barré În unele cazuri, a fost posibilă stabilirea unei legături cu o infecție cauzată de virusul Epstein-Barr și infecția HIV, mai rar cu o boală oncologică (disautonomie paraneoplazică) În decurs de una sau mai multe săptămâni, pacientul dezvoltă hipotensiune ortostatică, instabilitate a pulsului, paralizie pupilară, anhidroză, disfuncții ale intestinului și vezicii urinare, anaciditate gastrică, scăderea motilității tractului gastrointestinal (obstrucție sau constipație), lipsă de lacrimare, salivație, piele pilomotor și vasomotor reflexe Funcțiile senzoriale și motorii somatice, precum și reflexele tendinoase, de obicei nu sunt modificate, dar unii pacienți se plâng de parestezie și durere Acest sindrom poate fi o componentă a cazurilor tipice de sindrom Guillain-Barré sau poate fi asociat cu alte simptome clinice, cum ar fi areflexia sau amorțeala distală Nivelurile de proteine din LCR sunt crescute sau rămân normale Recuperarea lentă este tipică Sindromul Riley-Day este o boală ereditară autosomal recesivă a sistemului nervos autonom care se dezvoltă predominant în Capitolul Boli ale sistemului nervos autonom, tulburări respiratorii sugari și copii de naționalitate evreiască Principalele manifestări ale sindromului includ hipotensiunea ortostatică, termoreglarea afectată, hiperhidroza, lipsa sensibilității la durere, vărsăturile periodice și hipersensibilitatea pupilară denervată Această patologie este descrisă în cap împreună cu polineuropatii ereditare SINDROME FOCALE SAU LIMITATE DE AFECTARE A SISTEMULUI NERVOS AUTONOM Manifestările sindromului Horner (Bernard-Horner) sunt prezentate în tabel Principalele simptome sunt ptoza unilaterală, mioza și dilatarea insuficientă a pupilei la întuneric Cu o anumită localizare a leziunii, este posibilă anhidroza unilaterală a feței Leziunile pot fi localizate la oricare dintre următoarele niveluri: fibre simpatice descendente în partea laterală a tegmentului oblongata, măduva spinării cervicale (vezi mai jos), rădăcina spinării Th , ganglionul cervical superior sau fibre postganglionare care împletesc artera carotidă Aproximativ două treimi din cazuri se datorează accidentului vascular cerebral sau altor leziuni ale trunchiului cerebral Aproximativ % din cazuri sunt cauzate de afectarea fibrelor preganglionare în traumatisme sau tumori ale gâtului și toracelui superior sau disecția arterei carotide; cazurile rămase sunt asociate cu afectarea fibrelor postganglionare de diverse etiologii (vezi Tabelul ) Afectarea ganglionului cervical inferior (stelat) este însoțită de sindromul Horner în combinație cu pierderea reflexelor simpatice în mână (mâna și brațul devin uscate și calde) - sindromul ganglionar stelat Atât celulele ganglionare, cât și fibrele preganglionare pot fi afectate Dacă celulele ganglionare și fibrele postganglionare sunt afectate predominant, atunci se dezvoltă hipersensibilitate denervare la norepinefrină Traumele, metastazele, leziunile cauzate de radiații și anevrismul arterei subclaviei sunt cauze frecvente Lezarea completă a diametrului măduvei spinării la nivelul C -C sau a segmentelor toracice superioare, în plus față de pierderea senzației și a funcțiilor motorii sub nivelul leziunii, duce la pierderea controlului suprasegmentar asupra coloanei simpatice și parasimpatice sacrale sistem nervos (Leziunea segmentelor toracice inferioare ale măduvei spinării nu afectează semnificativ căile simpatice descendente, dar Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice întrerupe fibrele parasimpatice descendente ) Hipotensiunea arterială, agravată în poziție verticală, dispariția transpirației și piloerecției, dilatația gastrică, ileusul paralitic, paralizia vezicii urinare sunt simptome precoce Concentrația de adrenalină și norepinefrină este redusă în plasmă Această stare de flux seamănă cu șocul spinal: dispare după câteva săptămâni, dând loc în unele cazuri hiperactivității reflexelor autonome și activității necontrolate a vezicii urinare (vezi capitolul ) nimeni Acumularea de urină și urinarea periodică sunt asigurate de trei structuri ale vezicii urinare: un mușchi care împinge urina (detrusor), care formează însăși vezica urinară; asociat funcțional cu acesta este sfincterul intern, care este format din stratul interior al mușchilor vezicii urinare în jurul deschiderii interne a uretrei; sfincterul extern, format din mușchi striați (cum ar fi sfincterul extern al anusului) Inervația aferentă și eferentă a acestor structuri este asigurată de nervii pudendali și de segmentele sacrale II, III și IV Din aceste segmente, fibrele preganglionare emană din ganglionii parasimpatici din peretele vezicii urinare Plexul hipogastric, format din segmentele ThlO-, Thll- și TI , inervează vârful vezicii urinare cu fibre simpatice Inervația vezicii urinare și a sfincterelor sale este prezentată în Fig Controlul suprasegmental al segmentelor sacrale este realizat de tegmentul puțului și mesenencefalului prin căile reticulo-spinale, care au atât efect activator, cât și inhibitor, și de cortexul motor al lobului frontal prin căi care merg împreună cu tracturile corticospinale și au un efect inhibitor Leziunile acute ale măduvei spinării deasupra segmentelor sacrale sunt însoțite de dezvoltarea șocului spinal cu suprimarea funcției mușchiului care ejectează urina, retenție urinară și ischurie paradoxală Pe măsură ce spasticitatea extremităților inferioare crește, mușchiul care ejectează urina devine și el spastic (hiperactivitate a detrusorului); nu există un control arbitrar al urinării, atunci când umplerea vezicii urinare este golită automat Deaferentarea vezicii urinare (de exemplu, în polineuropatia autonomă diabetică și dorsalis dorsalis) o face insensibilă și hipotonică; volumul vezicii urinare crește și apare ischuria paradoxală Leziunile neuronului motor inferior (de exemplu, meningomielocel) provoacă aceleași tulburări, cu excepția faptului că senzația vezicii urinare poate fi păstrată Leziunile lobului frontal, în special cele bilaterale, provoacă incontinență urinară prin reducerea controlului inhibitor voluntar; un factor suplimentar este confuzia Capitolul Boli ale sistemului nervos autonom, tulburări respiratorii fibre aferente fibre eferente Plexul mezenteric Plexul renal Plexul celiac L Plexul hipogastric superior (nervi presacrali) Nervi pelvini (parasimpatici) Ganglioni hipogastrici inferiori Simpatic L trompă L plexul sacral nervii hipogastrici Fibre parasimpatice postganglionare sfincterul intern sfincterul extern Nervul pudendal intern nervii sacrali Orez Inervația vezicii urinare și a sfincterelor acesteia Tulburările de colon și sfincterul anal corespund în general disfuncției vezicii urinare Funcția sexuală la bărbați poate fi împărțită în mai multe componente: ) dorinta sexuala sau excitare (libido); ) capacitatea de a realiza și de a menține o erecție care să permită actul sexual (potență); ) ejacularea lichidului seminal (orgasm) Funcțiile relevante la femei includ libidoul, modificări ale sensibilității și secreției receptorilor și orgasmul Centrii reflexi ai acestor funcții sexuale sunt localizați în segmentele sacrale III și IV ale măduvei spinării Există, de asemenea, o influență simpatică din partea segmentelor Thl și N Sunt posibile diverse încălcări ale sferei sexuale Cea mai dificilă problemă este pierderea dorinței sexuale, care depinde atât de factori mentali, cât și fizici Se notează o pierdere completă în Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice bătrânețe, precum și în multe boli terapeutice și endocrine; în aceste cazuri, anumite medicamente pot ajuta Incapacitatea de a obține sau de a menține o erecție (impotență) în timp ce menținerea unei erecții nocturne în timpul fazei de somn REM se dezvoltă de obicei din cauza depresiei, a medicamentelor sau a diferiților factori psihologici Bolile măduvei spinării pot duce la pierderea erecției fiziologice, dar erecția reflexă persistă, poate fi pronunțată și dureroasă (priapism) Leziunile distructive ale segmentelor sacrale, nervilor pelvini și pudendali reduce atât sensibilitatea organelor genitale, cât și reflexele Pierderea apetitului sexual și incapacitatea de a atinge orgasmul sunt mai frecvente la femei De obicei, nașterea nu are legătură cu alte aspecte ale sexualității TULBURĂRI RESPIRATORII Ritmul respirator la om este generat și menținut de-a lungul vieții de trei grupuri pereche de neuroni localizați în tegmentul pontului și medular oblongata Grupuri de neuroni din partea ventrolaterală rostrală a medulei oblongate, prezentate în Fig sunt deosebit de importante pentru controlul respirației Grupul respirator dorsal, care conține predominant neuroni inspiratori, este situat în subnucleul ventrolateral al nucleului tractului solitar Grupul respirator ventral este situat în apropierea nucleului dublu și conține, în partea sa caudală, neuroni care sunt excitați mai ales în timpul expirației, iar în partea rostrală, neuroni care sunt excitați sincron cu inspirația Ultima structură trece rostral în complexul Botzinger, care este situat direct în spatele nucleului nervului facial și este activ în principal în timpul expirației Există nuclei perechi în punte, dintre care unul este activat între inspirație și expirație, iar celălalt între expirație și inspirație Ritmicitatea internă a acestui sistem depinde probabil de interacțiunea dintre toate aceste zone, dar se presupune că zona "prebotzinger" din medula rostral ventromedial oblongata joacă un rol deosebit în menținerea ritmului respirator Actul voluntar al respirației este controlat de căi descendente din cortexul motor și premotor Când vorbiți, ținând respirația și hiperventilația voluntară, controlul automat al respirației din partea laterală a trunchiului se oprește temporar, dând loc controlului voluntar al creierului din spatele diafragmei Odată cu întreruperea fibrelor descendente, ca în sindromul de izolare, sistemul respirator automat din medular este încă capabil să mențină o respirație independentă la o rată de aproximativ pe minut și același volum curent Capitolul Boli ale sistemului nervos autonom, tulburări respiratorii Dorsală Rostrală grupă de nuclee ventrale grup de nuclee Orez Localizarea principalelor centre de control respirator în trunchiul cerebral conform studiilor experimentale pe animale și studiilor patologice la om Consultați textul pentru detalii (Adaptat după Duffin și colab ) Respirația este modulată de chemoreceptori din corpul carotidian și din aorta ascendentă; primii percep modificări ale pH-ului, în timp ce cei din urmă sunt mai sensibili la hipoxie Fibrele aferente de la acești chemoreceptori fac parte din nervii glosofaringieni și vagi și se termină în nucleii tractului solitar Respirația patologică se observă mai ales la pacienții aflați în comă și permite doar localizarea aproximativă a leziunii (principalele tipuri de respirație patologică: hiperventilație neurogenă centrală, apnee, respirație atactică - vezi capitolele și ) Respirația Cheyne-Stokes, un tip binecunoscut cu faze alternante de apnee și hiperpnee, apare cel mai adesea cu afectare bilaterală extinsă a emisferelor cerebrale Hiperventilația centrală, care se dezvoltă uneori cu leziuni pontine, se observă și în limfomul cerebral chiar și fără implicarea trunchiului cerebral Pierderea automatismului respirației în timpul somnului în timp ce se menține respirația voluntară se numește sindromul blestemului Ondine Pacienții cu această patologie pe timp de noapte ar trebui să fie sub ventilație pulmonară artificială din motive de sănătate Se presupune că cauza este afectarea selectivă a tractului medulocervical ventrolateral descendente, care apare cel mai adesea cu un atac de cord sau o hemoragie în trunchiul cerebral În schimb, daune Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice însoțită de hiperventilație, poate fi oriunde în creier, dar nu și în trunchi Sughitul persistent apare ca o componenta a sindromului medular lateral, cu alte leziuni medulare, sau cu encefalopatii metabolice precum uremia; cu toate acestea, cel mai adesea este cauzată de un reflex gastric superior idiopatic și care dispare spontan În ciuda numeroaselor tratamente propuse pentru sughiț, niciunul dintre ele nu s-a dovedit eficient Cu aceste boli sunt afectați nervii respiratori (diafragmatici și spinali), sinapsele neuromusculare ale diafragmei sau mușchii respiratori înșiși Insuficiența respiratorie este esențială în boli precum polineuropatia Guillain-Barré, poliomielita, miastenia gravis, ABS și distrofia musculară Adesea, principala problemă în tratamentul unor astfel de pacienți este menținerea activității respiratorii Cel mai precoce semn al acestor tulburări neuromusculare este uneori un debut subacut al insuficienței respiratorii, manifestată prin dispnee și capacitatea redusă de efort ABS, miastenia gravis, deficitul de maltază acidă, polimiozita și sindromul Eaton-Lambert sunt boli care se prezintă cel mai adesea în acest mod înainte de apariția altei slăbiciuni musculare De asemenea, sunt descrise cazuri de pareză izolată unilaterală sau bilaterală a nervului frenic după o intervenție chirurgicală sau o boală infecțioasă Una dintre opțiuni seamănă cu amiotrofia nevralgică (sindromul Parsonage-Turner, cap ) TULBURĂRI DE DEGHIȚIE Actul de a înghiți, ca și respirația, se repetă periodic, atât în stare de veghe, cât și în somn, de cele mai multe ori involuntar Frecvența obișnuită a înghițirii este de - ori pe minut în timpul repausului, dar cu concentrarea atenției sau excitare emoțională, frecvența scade Deoarece orofaringele este implicat atât în respirație, cât și în deglutiție, există reflexe care țin respirația în timpul deglutiției În acest sens, precum și frecvența mare a disfagiei și a aspirației ca complicație a bolilor neurologice, mecanismele care asigură deglutiția sunt extrem de importante O secvență foarte coordonată de contracții musculare propulsează bolusul alimentar în siguranță prin orofaringe Această activitate programată poate fi reflexă și voluntară La începutul înghițirii, limba (nervul cranian XII) deplasează alimentele spre spate Capitolul Boli ale sistemului nervos autonom, tulburări respiratorii gura, iar bolusul alimentar intră în contact cu peretele posterior al orofaringelui Stimularea tactilă transmisă de nervii cranieni IX și X declanșează contracția mai multor mușchi faringieni inervați de nervul X, care deplasează bolusul alimentar mai departe și închid intrarea la trahee În același moment, mișcarea ascendentă a laringelui deschide sfincterul crico-faringian, iar unda peristaltică din faringe mută nodul prin sfincter în esofag O secvență clară de contracții musculare este oferită de învățare medulla oblongata, așa-numitul centru de deglutiție, în nucleul tractului solitar și părțile adiacente ale formațiunii reticulare în apropierea centrilor respiratori Această caracteristică de poziționare aparent permite înghițirea să fie coordonată cu ciclul de respirație Înghițirea reflexă este asigurată doar de activitatea medulei oblongate și, prin urmare, rămâne în stare vegetativă chiar și cu sindromul de izolare Presupus, că părțile cortexului implicate în reglarea deglutiției includ părțile inferioare ale girusului precentral și părțile posterioare ale girusului frontal inferior, afectarea cărora este însoțită de cea mai severă disfagie Disfagie și aspirație Tulburarea de deglutitie se manifesta prin disfagie si aspiratie Pacientul este adesea capabil să identifice una dintre următoarele dificultăți la înghițire: ) dificultate la începerea înghițirii, în care alimentele solide se blochează în orofaringe; ) regurgitarea lichidului prin nas; ) tuse și sufocare imediat după înghițire și răgușeală și "tuse umedă" după administrarea de lichide; ) o combinație a simptomelor enumerate Dificultatea la înghițire se poate dezvolta insidios și se poate manifesta prin scădere în greutate sau o creștere semnificativă a timpului necesar pentru a înghiți alimente Înclinarea și mutarea capului în lateral pentru a ajuta la mișcarea bolusului alimentar, precum și nevoia de a bea apă cu alimente, sunt alte manifestări ale disfagiei Trebuie remarcat faptul că limba și mușchii care ridică velumul gurii pot funcționa normal la examinarea directă, în ciuda încălcării evidente a înghițirii În acest sens, este necesar să se verifice reflexul de gag Ridicarea palatului moale ca răspuns la atingerea peretelui faringian posterior arată că nervii cranieni IX și X și șoarecii pe care îi inervează nu sunt paralizați; totusi, pastrarea reflexului nu indica inca un act normal de deglutitie Primul tip de tulburare de deglutiție este de obicei asociat cu slăbiciune a limbii și poate fi un simptom al miasteniei gravis, boală neuronului motor, Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice durere boala musculara, pareza nervului cranian XII (metastaze la baza craniului sau meningoradiculita) si multe alte boli În acest caz, disartria este de obicei observată cu o încălcare a pronunției sunetelor care necesită participarea limbii Regurgitarea de lichid prin nas indică închiderea insuficientă a cortinei palatine și este caracteristică miasteniei gravis, parezei nervului X cranian de orice etiologie și tulburări de deglutiție în paralizia bulbară și pseudobulbară Un simptom concomitent este tonul nazal al vocii și ieșirea aerului prin nas atunci când vorbiți Simptomele de aspirație, cum ar fi sufocarea sau pneumoniile recurente inexplicabile ("aspirația ocultă"), au multe cauze care pot fi împărțite în trei categorii principale: ) slăbiciune musculară cu leziuni unilaterale sau bilaterale ale nervului vag, miopatie (distrofie miotonică și oculofaringiană) sau boli neuromusculare (ABS și miastenia gravis sunt cele mai frecvente); ) afectarea medulei oblongata care implică nucleul tractului solitar sau nucleele motorii (infarctul lateral al medulei oblongata este cel mai frecvent, dar este posibilă și siringomielia-siringobulbia, mai rar - MS, poliomielita și tumora trunchiului cerebral) ; ) mecanisme mai puțin studiate ale tulburărilor de deglutiție în caz de afectare a căilor corticospinale (sindrom pseudobulbar, accident vascular cerebral emisferic) și leziuni ale ganglionilor bazali (în principal boala Parkinson); cu ele, relația temporală dintre respirație și deglutiție este perturbată, iar alimentele trec prin faringe posterior chiar și cu căile respiratorii deschise În parkinsonism, o scădere a frecvenței de deglutiție duce la acumularea de salivă în gură (salivare), ceea ce crește riscul de aspirație Problemele de aspirație și de deglutiție apar și la un număr surprinzător de mare de pacienți cu AVC Aceste tulburări persistă timp de - săptămâni și pot provoca pneumonie și febră la pacient chiar și cu aspirația de salivă pură Videofluoroscopia este utilizată pentru a detecta aspirația în timpul deglutiției și pentru a distinge tipurile clinice de disfagie Studiile privind înghițirea apei și a alimentelor sunt la fel de informative Studiul apei de înghițire vă permite să evaluați închiderea laringelui; prezența tusei, răgușeală umedă sau dificultăți de respirație, precum și necesitatea de a înghiți încet, în porții mici, indică un risc ridicat de aspirație Pe baza observației la patul pacientului și a video-fluoroscopiei, un medic cu experiență poate stabili siguranța hrănirii prin gură, poate recomanda consistența și compoziția corespunzătoare a alimentelor, postura atunci când mănâncă, poate determina necesitatea traheostomiei sau hrănirii printr-un tub Capitolul Boli ale sistemului nervos autonom, tulburări respiratorii LITERATURĂ Bannister R , Mathias C J (eds ) Autonomie Failure: a Textbook of Clinical Disorders of the Autonomie Nervous System, a -a ed New York: Oxford University Press, Biaivas JG Neurofiziologia micţiunii: un studiu clinic pe de pacienţi // J Urol Voi - P Bradbury S , Eggleston C Hipotensiunea posturală: un raport de trei cazuri // Am Heart J - - Voi -P Cohen J , Low P , Fealey R et al Funcția somatică și a autonomiei în eșecul progresiv al autonomiei și atrofia sistemului multiplu // Ann Neurol - - Voi - P Cohen MI Neurogeneza ritmului respirator la mamifer // Physiol Rev - -Voi -P , Duffln L, Kazuhisa E , Lipski J Breathing rhythm generation: focus on the rostral ventrolateral medulla // News Physiol Sci - - Voi - P Hughes TA, Wiles С M Disfagia neurogenă: rolul neurologului // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - -Voi - P Keane JR Pareza oculosimpatică: analiza a de pacienți internați // Arh Neurol - - Voi - P Low PA (ed ) Clinical Autonomie Disorders: Evaluation and Management, a -a ed Philadelphia: Lippincott-Raven, McLeo JG, Tuck RR Tulburări ale sistemului nervos autonom Partea I: Fiziopatologie și caracteristici clinice Partea a II-a: Investigare și tratament // Ann Neurol - - Voi - P , Newsom Davis J Un studiu experimental al sughițului // Creierul - - Voi - P Pick J Sistemul Nervos Autonomie Philadelphia: Lippincott, Young RRf Asbury AK, Corbett JL, Adatns RD Pandisautonomie pură cu recuperare: descrierea și discuția criteriilor de diagnostic // Creier - - Voi - P ГЛАВА Гипоталамус и нейроэндокринные расстройства Hipotalamusul servește ca un "centru de reglare" atât pentru sistemul autonom, cât și pentru cel endocrin Ambele sunt strâns legate între ele și cu sistemul limbic al creierului Nucleii hipotalamusului, prin sinteza si eliberarea unor proteine neurotransmitatoare specifice, controleaza activitatea celulelor secretoare ale glandei pituitare anterioare În plus, hormonii produși de celulele nucleilor supraoptic și paraventricular sunt transportați sub formă de granule în glanda pituitară posterioară, de unde intră în circulația sistemică Există și nuclei ai hipotalamusului, care reglează apetitul, temperatura corpului și somnul De la descoperirea oxitocinei și vasopresinei secretate de hipotalamusul anterior și transportate în hipofiza posterioară, au fost izolate și alte proteine hipofiziotrope specifice, numite "factori de eliberare" și hormoni de reglare a creșterii, hormon de stimulare a tiroidei, hormon corticotrop, prolactină și luteinizare hormon sau gonadotropină Fiecare dintre ele este produs de un grup special de neuroni și este transferat prin venule către glanda pituitară anterioară, unde activează un anumit grup de celule Pentru hormonul de creștere și prolactină s-au găsit și factori de eliberare-inhibitori produși de hipotalamus; Formarea prolactinei inhibă dopamina În anumite boli, secreția de proteine neurotransmițătoare poate crește, scădea sau se poate modifica calitativ; funcția neuronilor de sinteză a proteinelor sau a celulelor asociate din hipofiză poate de asemenea să scadă sau să crească În acest sens, cu simptome sau sindroame neuroendocrine, este adesea dificil să se determine ce este afectat: glanda pituitară sau hipotalamusul Cu toate acestea, funcțiile caracteristice numai glandei pituitare sau hipotalamusului sunt adesea perturbate, ceea ce face posibilă rezolvarea acestei probleme clinice În hipotalamus se disting trei grupuri de nuclei perechi: anterior, care conține nuclei preoptic, supraoptic și paraventricular, care interacționează predominant cu neurohipofiza; intermediari, inclusiv nuclei serotuberoși, arcuați, ventrolaterali și dorsomediali; posterior, conținând corpii mastoizi și posterior Capitol Hipotalamus și tulburări neuroendocrine nucleul hipotalamic Relațiile anatomice ale acestor mici grupuri de celule situate între talamus și chiasma optică sunt prezentate în Fig Celulele care reglează funcționarea glandei pituitare anterioare sunt situate în jurul eminenței mediale sau pâlnie a glandei pituitare și sunt în contact cu vena portă a glandei pituitare Pâlnia trece în tulpina pituitară, care conține axonii celulelor nucleilor anteriori ai hipotalamusului, mergând spre neurohipofiză Pediculul vascular conectează părțile medibazale ale hipotalamusului și glanda pituitară HIPOTALAMO-NEUROFIPITOZA SISTEM SISTEMUL HIPOTALAMO-ADENOHIPITOZĂ Orez Schema sistemului hipotalamo-hipofizar În stânga - sistemul hipotalamo-neurohipofizar, format din neuroni ai nucleilor supraoptic și paraventricular, ai căror axoni se termină pe vasele de sânge ale glandei pituitare posterioare (neurohipofiză); în dreapta este sistemul hipotalamo-adenohipofizar Se presupune că neuronii nucleelor sulfurice și ai infundibulului servesc ca sursă de hormoni hipotalamici reglatori (factori de eliberare) și se termină în rețeaua capilară a eminenței mediale (Cu amabilitatea Dr J B Martin) După cum sa menționat deja, glanda pituitară are doi lobi: ( ) lobul anterior sau adenohipofiza, care se dezvoltă din epiteliul peretelui dorsal al cavității bucale a embrionului (punga lui Rathke) și ( ) lobul posterior, sau neurohipofiza, care se formează ca o proeminență a bazei hipotalamusului Nu există neuroni în lobul posterior al glandei pituitare, există doar un cadru specializat Partea a II-a Principalele manifestări ale bolii neurologice glia Celulele glandulare adenohipofizei au fost anterior clasificate ca acidofile, bazofile și cromofobe pe baza proprietăților lor de colorare În prezent, utilizarea unor markeri specifici le permite să fie clasificate în funcție de precursorii hormonali pe care îi formează Asa și Kovacs au identificat șapte tipuri de celule, fiecare dintre acestea putând deveni baza formării unui adenom Histologia mai detaliată a acestor structuri poate fi găsită în monografia lui Martin și Reichlin Mai jos este un scurt rezumat al bolilor neurohipofizei, adenohipofizei și bolilor hipotalamice mixte hipotalamo-endocrine și non-endocrine BOLI ALE NEUROFIPOIZEI Diabetul insipid, cel mai cunoscut sindrom hipotalamic, se caracterizează prin poliurie (excreția unor cantități mari de urină) și polidipsie (sete și aport crescut de lichide) O creștere semnificativă a concentrației de sodiu în sânge și a osmolalității are loc din cauza pierderii de apă în urină și a înlocuirii sale insuficiente Diabetul insipid se dezvoltă în leziuni cu transport și eliberare afectat de granule de vasopresină (hormon antidiuretic - ADH), care se formează în celulele nucleilor supraoptic și paraventricular, în glanda pituitară posterioară, din care sunt transportate în mod normal în fluxul sanguin și ajunge la tubii renali Celulele tubilor renali reglează cantitatea de apă excretată în urină, iar anomalia congenitală sau distrugerea celulelor tubulilor renali este însoțită de aceleași simptome (diabet insipid nefrogen) ca și deteriorarea hipotalamusului Celulele acelorași nuclei hipotalamici produc și oxitocină, care stimulează lactația și contracțiile uterine Diabetul insipid este suspectat în poliurie cu densitate scăzută a urinei (densitatea urinei mai mică de , chiar și cu aport limitat de lichide) și polidipsie (mai mult de litri de lichid pe zi) Dovada că pacientul are diabet insipid, mai degrabă decât consumul compulsiv, este persistența poliuriei și hipernatremiei progresive cu interzicerea controlată a consumului de alcool sau o scădere a producției de urină și o scădere a osmolalității sângelui cu administrarea subcutanată a μg de desmopresină (analog cu ADH) Printre cauzele diabetului insipid, un număr mic sunt cazurile congenitale sau familiale în care tulburările persistă pe tot parcursul vieții; sunt cunoscute atât formele ereditare centrale cât şi renale Diabetul insipid se poate dezvolta ca urmare a metastazelor cerebrale, neurochirurgicale Capitol Hipotalamus și tulburări neuroendocrine intervenție, leziuni cerebrale traumatice, boala Hand-Schuller-Christian sau inflamație granulomatoasă (de exemplu, sarcoidoză); în toate cazurile este implicat hipotalamusul În % din cazurile de diabet insipid, sau mai des cauza rămâne neclară și se presupune distrugerea autoimună a celulelor hipotalamice In practica neurologica, diabetul insipid nefrogen apare la pacientii care iau litiu si in boala polichistica de rinichi (frecvent la pacientii cu anevrisme cerebrale) Diabetul insipid poate fi tratat cu o vasopresină cu acțiune prelungită, cum ar fi desmopresina, subcutanat sau intramuscular ( - micrograme la ore) sau intranazal ( - micrograme pe zi) Polidipsia în unele cazuri are o natură psihogenă (baut obsesiv de apă); Cauzele poliuriei sunt numeroase, inclusiv diabetul zaharat Hipodipsia sau adipsia, care duce la hiperosmolalitate semnificativă a sângelui și hipernatremie, este mult mai puțin frecventă decât polidipsia și poate rezulta din deteriorarea părților laterale ale hipotalamusului Constanța volumului sanguin și osmolalitatea menținute de ADH pot fi afectate în bolile neurologice Osmolalitatea plasmatică normală este de ± , mosmol/L O creștere peste mosmol / l stimulează receptorii osmotici ai hipotalamusului, ducând la o creștere a secreției de ADH; o scădere a osmolalității mai mică de mosmol / l inhibă secreția de ADH În mod similar, osmolalitatea crește sau suprimă setea Acest mecanism subtil este perturbat în multe situații clinice În prezența "secreției inadecvate" sau a focarelor ectopice de secreție de ADH, volumul sanguin crește și osmolalitatea plasmatică scade odată cu scăderea concentrației de sodiu seric Dacă concentrația sa scade sub mEq/l, hiponatremia devine amenințătoare și necesită o corecție imediată, dar extrem de atentă (vezi și capitolul ) Rata de dezvoltare a hiponatremiei, precum și concentrația absolută de sodiu în ser, determină riscul de a dezvolta convulsii și encefalopatie la un pacient Diagnosticul sindromului de secreție inadecvată a ADH este confirmat de o concentrație disproporționat de mare de urină pe fondul hiponatremiei, pentru prezența căreia nu există altă explicație Pentru a corecta hiponatremia minoră, este de obicei suficient să se limiteze aportul de lichide la - ml/zi Cauzele comune ale acestei patologii includ tumorile pulmonare (producția ectopică de ADH), bolile pulmonare non-neoplazice, ventilația mecanică, anumite medicamente (carbamazepină, clortiazidă, clorpromazină, meperidină, vincristină) și diverse tulburări intracraniene acute (de exemplu, hemoragie subarahnoidiană, meningită) , în care Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice nu neapărat o leziune directă a hipotalamusului; uneori cauza este sindromul Guillain-Barré sindromul iMrzgovoi cu pierdere de sare; J Sindromul risipei de sare din creier, adesea confundat cu un sindrom de secreție inadecvată de ADH, este însoțit de o scădere a concentrației serice de sodiu și o scădere a volumului plasmatic Acest sindrom este observat în diferite boli intracraniene Poate că această tulburare este asociată cu o creștere a secreției de factori natriuretici atriali (proteine găsite mai întâi în atriile inimii și abia apoi în creier), ceea ce crește diureza și excreția de sodiu Cel mai adesea, acest sindrom este observat de ceva timp cu hemoragie subarahnoidiană sau leziuni cerebrale traumatice Este important să se facă distincția între un sindrom de secreție inadecvată a ADH și sindromul risipei cerebrale de sare, în care tratamentul constă mai degrabă în soluții saline intravenoase decât în restricție de lichide BOLI ALE ADENOGIPOFIZEI Acesta este unul dintre cele mai frecvente sindroame adenohipofizare, în care se observă insuficiență endocrină multiplă Majoritatea pacienților au un adenom nesecretor sau secretor de prolactină Situat în cavitatea șeii turcești, adenomul comprimă țesutul normal al glandei, distrugând unele celule și reducând funcția altora Insuficiența endocrină apare din cauza producției afectate de hormon de creștere, ACTH, hormon de stimulare a tiroidei și hormon de stimulare a foliculilor Tabloul clinic cel mai frecvent observat este o combinație de hipotiroidism, insuficiență suprarenală și hipogonadism, dar în stadiile incipiente doar una dintre glandele endocrine poate fi insuficiență Tumora poate extinde semnificativ sella turcică și se poate răspândi în sus, comprimând chiasma optică și nervii optici Adenomul secretor de prolactină la femei este însoțit de nereguli menstruale sau amenoree, infertilitate și galactoree În cele mai multe cazuri, aceasta este cauzată de dezinhibarea celulelor secretoare de prolactină din cauza comprimării căilor dopaminei din tulpina pituitară La fete, pubertatea poate să nu apară sau să fie întârziată La bărbați, există o scădere a libidoului și a impotenței Uneori, pacienții se plâng de dureri de cap Diagnosticul este confirmat de o creștere a nivelului de prolactină în ser de peste ng / ml (norma este mai mică de ) Bromocriptina, un analog al dopaminei, suprimă activitatea tumorii și scade nivelul de prolactină Concentrația de prolactină crește pe fundalul luării Capitolul unele medicamente, dar de obicei nu mai mult de ng / ml Principalele caracteristici ale diferitelor adenoame hipofizare sunt rezumate în tabel (p ) și mai târziu în acest capitol O altă cauză a hipopituitarismului poate fi un infarct hipofizar în timpul nașterii (sindromul Sheehan) Simptomele se dezvoltă numai atunci când mai mult de % din glanda pituitară este distrusă Sindromul Sheehen este una dintre cauzele sindromului "şa turcească goală" Insuficiența pituitară apare cu involuția adenomului, alte tumori (inclusiv metastaze), anevrism, granulom și boala Hand-Schuller-Christian O complicație formidabilă a tumorilor mari este apoplexia hipofizară Dimensiunea tumorii depășește capacitatea de alimentare cu sânge, ceea ce duce la hemoragii, necroze și este însoțită de simptome acute hipotalamice, hipofizare și vizuale și modificări ale LCR Deficiența somatoliberinei și, în consecință, a hormonului somatotrop în sine duce la o întârziere a dezvoltării fizice De asemenea, întârzierea creșterii poate fi asociată cu inactivitatea congenitală a moleculelor de hormon de creștere, menținând în același timp un nivel ridicat în ser, ceea ce se observă în unele forme de nanism Întârzierea creșterii poate fi singurul simptom sau poate fi asociată cu alte defecte hipotalamice (de exemplu, sindromul Fröhlich) Condiția opusă - gigantismul - se dezvoltă cu secreție excesivă de hormon somatotrop înainte de închiderea epifizelor Acromegalie Hipersecreția de hormon de creștere după închiderea epifizare duce la acromegalie Se asociază de obicei cu un adenom hipofizar sau, mult mai rar, cu un gangliocitom al hipotalamusului Acromegalia se manifesta printr-o crestere a mainilor, picioarelor, maxilarelor, craniului si organelor interne Cefaleea se unește adesea, uneori foarte puternică Poate dezvoltarea hipertensiunii arteriale, nereguli menstruale, diabet, slăbiciune musculară și hipotensiune arterială Concentrația hormonului de creștere este crescută, uneori în combinație cu hiperprolactinemie Simptomele bolii Cushing, descrise de el într-o monografie clasică, sunt cunoscute de fiecare medic: obezitatea trunchiului cu striuri roșii-violet pe piele, hipertensiune arterială, față rotundă roșie, acnee, hirsutism, vânătăi, osteoporoză, nereguli menstruale , slăbiciune a mușchilor proximali ai picioarelor și șoldurilor, tulburări psihice Cazurile descrise de Cushing au fost asociate cu prezența adenoamelor hipofizare bazofile, rareori ducând la o creștere a selei turcice Tumori Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice glandele suprarenale, producția ectopică de ACTH în cancerul pulmonar și consecințele terapiei cu corticosteroizi, este mai corect să numim sindromul Cushing, care are aceleași manifestări clinice În sindromul și boala Cushing, nivelurile plasmatice de cortizol sunt crescute La unii pacienți, după îndepărtarea unei tumori a glandei suprarenale, există o creștere persistentă a nivelului de ACTH cu dezvoltarea hiperpigmentării difuze (sindromul Nelson) Cel mai frecvent tratament pentru tumorile din sella turcică este chirurgia transsfenoidală Alternativa este o formă de radiochirurgie stereotactică care nu prezintă riscul de deficiență vizuală Tratamentul tumorilor care cresc dincolo de șaua turcească este o sarcină mai dificilă De obicei, intervenția neurochirurgicală este completată cu radioterapie Este necesar să se efectueze un tratament de substituție al insuficienței endocrine Tumorile hipofizare sunt discutate în cap ALTE SINDROME HIPOTALAMICE Această tulburare la băieți și fete necesită întotdeauna un examen neurologic și endocrinologic La băieți, cea mai frecventă cauză este teratomul pineal (cap ) La fete, o tumoare ovariană secretoare de estrogen sau un hamartom hipotalamic (acumulare de celule asemănătoare unei tumori din cauza unei dezvoltări anormale) ar trebui excluse Acesta din urmă este adesea combinat cu neurofibromatoză sau osteodisplazie fibroasă multiplă RMN-ul este de mare ajutor în diagnostic Se caracterizează prin obezitate, întârziere de creștere și pubertate Încălcările sunt cauzate de stimularea insuficientă din părțile mediale ale hipotalamusului (nuclei serotuberoși) pentru producerea hormonului de creștere și a hormonului foliculostimulant de către adenohipofiză Poate exista și o apatie profundă Cauzele sunt craniofaringiomul, adenom hipofizar, colesteatom și uneori alte tumori mai rare Afectarea hipofizei posterioare duce la hipotermie sau poikilotermie, afectarea hipotalamusului anterior duce la hipertermie severă Hipotalamusul joacă, de asemenea, un rol important în reglarea apetitului Capitolul Cu toate acestea, numai în cazuri rare, hiperfagia și formele severe de obezitate sunt asociate cu afectarea centrilor de saturație din hipotalamusul medial, în timp ce afagia și emaciarea sunt asociate cu afectarea hipotalamusului lateral Tulburările de somn, de obicei hipersomnie, pot fi cauzate în unele cazuri de o leziune la nivelul joncțiunii hipotalamusului posterior și a mezencefalului Glanda pineală, sau glanda pineală, este o structură glandulare mică care iese din diencefalul dorsal și situată chiar în spatele ventriculului trei Descoperirea hormonului pineal melatonina (Lerner, ), împreună cu descoperirea rolului său în menținerea ritmurilor biologice și modularea nivelului secreției sale de ritmuri circadiene de zi și de noapte, a reînviat interesul științific pentru această glandă Distrugerea glandei pineale umane, cu o scădere semnificativă a nivelului circulant de melatonina, provoacă mai multe tulburări clinice, în ciuda faptului că hormonul afectează doar indirect unele sisteme neuroendocrine La om, spre deosebire de amfibieni, glanda pineală nu este capabilă să transforme lumina Cu toate acestea, primește un semnal de la retină prin căi, care este transmis către nucleii suprachiasmatici, căile simpatice descendente, celulele ganglionului cervical superior și terminațiile lor noradrenergice pe pinealocite Deși vasopresina și alte peptide se găsesc în cantități mici în glanda pineală, principalul produs al pinealocitelor este melatonina, un derivat de indolamină al serotoninei Secreția acestui hormon are loc ciclic sub controlul hipotalamusului În unele cazuri de depresie se constată o scădere a concentrației serice de melatonina Se crede că melatonina reglează interacțiunea dintre hipotalamus și glandele endocrine Tumorile pineale nu secretă melatonină; după intervenție chirurgicală, o scădere a concentrației serice de melatonina indică îndepărtarea completă a glandei Mult interes în ultimele decenii a atras utilizarea melatoninei ca hipnotic, rolul său în depresia senilă și potențialul de reglare a ritmurilor de somn LITERATURĂ ^sa SL, Kovacs K Clasificarea histologică a bolii pituitare // Clin Endocrinol Metab - - Voi - P Breningstall GN Crize gelastice, pubertate precoce și hamartom hipotalamic // Neurologie - - Voi - P Ghidul Yu pentru neurologie Partea a II-a Principalele manifestări ale bolilor neurologice Lamberts SWJ, de Herder W F, van der Lely AJ Insuficiență pituitară // Lancet - - Voi - P Martin JB, Reichlin S Clinical Neuroendocrinology, a -a ed Philadelphia: Davis Orth DN Sindromul Cushing C N Engl J Med - - Voi -P Reichlin S Neuroendocrinologie // Williams Textbook of Endocrinology, ed a -a / JD Wilson, DW Foster, HM Kronenberg, P R Larsen (eds ) Philadelphia-Saunders, , p - Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii CAPITOLUL Caracteristicile dezvoltării sistemului nervos Diagnosticul bolii ar trebui să se bazeze întotdeauna pe o comparație a stării pacientului cu indicatorii normali Numai dacă indicatorul stării depășește granițele diferențelor individuale naturale, este considerat patologic Acest lucru creează o problemă pentru neurolog, deoarece pe măsură ce sistemul nervos se dezvoltă și se maturizează la starea adultă, parametrii normei se modifică semnificativ Aceste schimbări sunt deosebit de vizibile la embrion și făt, dar continuă într-un ritm rapid la sugari, copilărie timpurie și nu sunt finalizate până la sfârșitul adolescenței Îmbătrânirea durează o perioadă și mai lungă Astfel, pe parcursul a mai mult de jumătate din viață, standardele funcției neurologice normale se schimbă Ceea ce este normal pentru o grupă de vârstă este considerat patologic la altă vârstă Pentru a evalua corect starea sistemului nervos, neurologul trebuie să fie familiarizat cu indicatorii normali din toate grupele de vârstă Examinarea sugarilor și copiilor mici este deosebit de dificilă În aceste perioade, întârzierea dobândirii anumitor abilități motrice, întârzierea dezvoltării vorbirii și a comportamentului general sunt mai indicative decât datele unui examen neurologic convențional În plus, vârsta este un factor care determină probabilitatea dezvoltării bolii; neurologul trebuie să știe ce boli apar la diferite grupe de vârstă NORMA ŞI PATOLOGIA DEZVOLTĂRII SISTEMULUI NERVOS În mod normal, funcțiile sistemului nervos se formează în perioada neonatală, copilărie și copilărie (Tabelul ) într-o secvență destul de specifică Pe baza examinării unui număr mare de sugari sănătoși, neurologi și psihologi pentru copii au reușit să creeze un tabel cu norme de vârstă pentru dezvoltarea sistemului nervos, ajustat pentru caracteristicile individuale Comparând vârsta pacientului în momentul dobândirii anumitor abilități comportamentale cu scala standard din această grupă de vârstă, se pot evalua indicatorii dezvoltării sale Bineînțeles că ar trebui să faci Capitolul Caracteristicile dezvoltării sistemului nervos Tabelul Perioade de dezvoltare umană* Perioada de dezvoltare Vârsta aproximativă Prenatale - zile Ou - zile ■ ■ Embrion - Făt zile - săptămâni săptămâni - naștere Copil prematur - săptămâni Naștere în medie de zile "Nou-născut Primele săptămâni după naștere "Sugar (vârsta sugarului) Primul an de viață "Vârsta copiilor mai mici (înainte de școală) - ani "Vârsta copiilor vârstnici (prepubertate) - ani Adolescență Fete, - - ani, Băieți: - - ani "Pubertate (medie) Fete ani, băieți: ani * De Lowrey, cu permisiunea ajustarea pentru influența comorbidităților și a mediului social Principalii indicatori ai dezvoltării normale sunt prezentați în tabel și Factorii exogeni și endogeni pot avea un impact negativ asupra sistemului nervos cu mult înainte de naștere Momentul expunerii lor și, într-o oarecare măsură, natura bolilor intrauterine pot fi judecate numai după naștere, comparând examinarea fizică și capacitățile funcționale ale copilului cu indicatorii normali ai funcției trunchiului cerebral și a reflexelor spinale la nou-născut Sub acest aspect, cunoașterea proceselor de dezvoltare embrionară ajută: stadiul în care s-a oprit dezvoltarea indică momentul apariției bolii Timpul și esența principalelor etape ale dezvoltării sistemului nervos fetal formează baza teratologiei (știința malformațiilor congenitale) Cele mai cheie procese de adaptare au loc în momentul nașterii, când copilul se naște și trebuie să existe independent de corpul mamei În acest moment, creierul este supus unui stres extrem atunci când fătul trece prin canalul de naștere Când cordonul ombilical este tăiat, inima trebuie să asigure o circulație sanguină suficientă pentru a furniza organelor oxigen Aportul de sânge poate fi inadecvat din cauza funcției insuficiente a inimii, dar cel mai adesea din cauza prematurității și insuficienței respiratorii și, uneori, din cauza neînchiderii foramenului oval sau a canalului arterios, care provoacă ireversibilitate Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii Tabelul Funcțiile sistemului nervos și tulburările acestora la sugari Norma de vârstă Simptome patologice Perioada neonatală Clipire, deviație tonică a ochilor la întoarcerea capului, supt, întoarcerea gurii ca răspuns la atingerea obrazului, înghițire, căscat, apucare, îndreptare scurtă a gâtului în poziția culcat, arcuire, reflex Moro, flexie a membrelor ; reflex biceps, restul sunt variabile; tip infantil de reflex de flexie plantară; temperatura stabilă, respirația și tensiunea arterială; perioade de somn și trezire; plâns intens Fără trezire (stupoare sau comă); plâns ascuțit sau slab; modificarea reflexului Moro (incomplet sau absent); opistotonus; letargie sau hipertonicitate; convulsii, tremur al membrelor; absența deviației tonice a ochilor cu rotație pasivă a capului sau a capului și a corpului - luni Ținând capul; zâmbete; pronunță vocale; pozitia tonica simetrica a gatului (reflexe tonice ale gatului); o gamă largă de mișcări ale membrelor, de obicei există reflexe tendinoase; fixează și dezactivează zdrănitoarea; suge activ, perioadele de somn sunt clar diferite de perioadele de veghe; plimbări în greutate; cu suspensie verticală, picioarele îndoite, capul sus Absența oricăror sau a tuturor semnelor normale, convulsii; hipotensiune arterială sau hipertonicitate a mușchilor gâtului și membrelor; atunci când sunt atârnate pe verticală, picioarele sunt îndreptate și retractate luni Ține bine capul; abateri minime ale capului; bâzâit și râs; examinează periile; tonusul membrelor este mediu sau redus; se întoarce la sunet; se rostogolește din stomac în spate Reflexele de apucare, supt și tonic gâtului se supun dorinței Nu ține capul; tulburări de mișcare, hipertonicitate; nu există reacții sociale; există reflexe tonice ale gâtului, un reflex Moro pronunțat, nu există simetrie a posturii b luni Lepechet; ia obiecte; scoate sunete când se joacă; distinge între membrii familiei și străini, reflexul Moro și reflexul de apucare dispar; încercarea de a găsi un obiect pierdut; începe să stea, nu există abateri ale capului atunci când treceți în poziția șezând; reacție pozitivă la sprijin; reflexele tonice ale gâtului dispar; Reflexul Landau (ține capul deasupra nivelului orizontal și îl îndoaie înapoi în poziție orizontală); începe să apuce obiecte cu o mână, ținând o sticlă Schimbare de ton; postură forțată, nu se poate așeza sau se răsturnează; hipo sau hipertonicitate, se păstrează reflexul Moro și reflexul de apucare; se păstrează reflexele tonice ale gâtului; nici un reflex Landau Capitolul Caracteristicile dezvoltării sistemului nervos Tabelul Funcțiile sistemului nervos și tulburările lor la sugari (sfârșit) Norma de vârstă Simptome patologice ^ luni Se târăște și se ridică, stă cu sprijin, stă încrezător, bolborosește "mamă", "tată" sau alte cuvinte asemănătoare; comunică, caută atenție; bea dintr-o ceașcă; există reflexe Landau și "parașuta"; conectează degetul mare și degetul arătător Fără semne motorii, verbale și sociale normale de dezvoltare; se păstrează automatismul şi reflexele tonice cervicale, hipo- sau hipertonicitatea luni Singur; se plimbă singur sau cu sprijin; încearcă să mănânce singur, spune câteva cuvinte simple, repetă sunete; reflexe de flexie plantară; aruncă obiecte Întârziere în formarea acestor abilități; funcțiile corespund unei perioade anterioare de viață; se păstrează automatismele luni Merge singur ( - luni), cade usor; mișcă liber brațele spune câteva cuvinte, desenează mâzgălile cu creioanele; necesită instrucțiuni; interesat de sunete, muzică, imagini și jucării cu animale Funcții întârziate într-un stadiu anterior; încălcări ale tonului și posturii persistă; discriminare sensibilă încălcată luni Vorbește cel puțin cuvinte; se mănâncă singur; utilizarea bună a lingurii, poate urma instrucțiunile; aleargă neclintit, se așează el însuși pe un scaun; dominația unei mâini este determinată; aruncă mingea; joacă jocuri pentru copii; folosește obiecte simple de urmărit; scoate pantofii și șosetele; cunoaște numele a două sau trei părți ale corpului, obiecte comune și imagini din cartea Doesn't Walk; nu vorbește (dar acesta nu este întotdeauna un semn patologic) luni Rostește propoziții de - cuvinte; desenează doodles; aleargă bine, urcă scări, se apleacă pentru a ridica un obiect, dă cu piciorul într-o minge; rotește clanța ușii; joacă independent, construiește un turn de cuburi; uneori merge deja la toaletă pe cont propriu Întârziere în toate abilitățile motorii, de vorbire și sociale Cu modificări, de Gesell leziuni cerebrale datorate hipoxiei și ischemiei Mai târziu, astfel de sugari suferă de paralizie cerebrală și retard mintal Tulburările dezvoltării normale sunt reprezentate de o încetinire sau oprire a dezvoltării, sau o scădere a nivelului de dezvoltare funcțională care a fost deja atins Prima variantă este cauzată de non-progresiv Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii boala genetica A doua opțiune - regresia după o perioadă de dezvoltare normală - indică în mod clar o boală activă în acest moment Singurele excepții sunt cazurile în care afectarea sau boala apare într-un moment în care sistemul nervos nu este încă suficient de dezvoltat pentru a detecta simptomele neurologice În acest moment, examinarea poate să nu detecteze anomalii, dar acestea apar într-o etapă ulterioară de dezvoltare, când structurile deteriorate sunt utilizate pentru funcționarea normală a corpului De exemplu, hemipareza congenitală nu este de obicei diagnosticată până la vârsta de până la luni, când tracturile cortico-spinale sunt suficient de mielinizate și încep să funcționeze Tabelul Norme de dezvoltare la vârsta preșcolară Vârsta Capacitate Studii clinice aplicabile ani Aleargă bine, urcă și coboară scări, păși cu un picior și așează pe celălalt; foloseste mobilier; deschide ușile; ajută să se îmbrace singur, mănâncă bine cu o lingură; face cuvinte împreună; ascultă povești cu imagini Test pe hârtie creion: desenează, desenează linii orizontale, îndoiește hârtia deodată; construind un turn din cuburi , ani Sarituri pe doua picioare; merge în vârful picioarelor la cerere; știe numele complet, pune întrebări; se recunoaște ca "eu"; ajută la depozitarea jucăriilor și a hainelor; numește animale în carte, cunoaște - culori; poate face o figură din obiecte Test pe hârtie creion, desenează linii orizontale și verticale, construiește un turn de cuburi ani Urcarea scarilor, pasul alternativ; vorbește constant, repetă poezii pentru copii; merge cu tricicleta; poate sta scurt pe un picior; joacă jocuri simple, ajută la îmbrăcare; se spală pe mâini; distinge culori Construiește un turn cu blocuri, construiește un pod cu blocuri, desenează cercuri cu o cruce de creion ani Bun urcă pe scări, sare și sare pe un picior, aruncă mingea din mână în mână, lovește mingea, decupează poze cu foarfecele; numără monede; spune povești, se joacă cu alți copii; merge singur la toaletă Copiază o cruce și un cerc, construiește o poartă cu cuburi, construiește un pod dintr-un model, desenează o figură umană cu - părți ale corpului și un cap, distinge între linii scurte și lungi ani sărituri; denumește culori; numără monede; se îmbracă și se dezbracă independent; întreabă ce înseamnă acest cuvânt sau acel cuvânt Copiază un pătrat și un triunghi, distinge greutatea a obiecte, desenează o figură umană mai detaliat Capitol Caracteristici ale dezvoltării sistemului nervos Cele mai severe forme de întârziere a dezvoltării motorii, pareza spastică și atetoza, servesc de obicei ca simptome de leziuni cerebrale prenatale sau perinatale și sunt unite prin termenul de "paralizie cerebrală", la care Ch O combinație cu retardul mintal este caracteristică Spre deosebire de o întârziere atât de mare a dezvoltării motorii, un grup relativ mic de copii mici prezintă doar o ușoară afectare a tonusului muscular, stângăcie sau mișcări neobișnuite ale mâinii, tremor și ataxie (un defect motor minim) Astfel de tulburări minime de dezvoltare la copiii mai mari sunt considerate simptome ușoare La fel ca întârzierea vorbirii și dislexia, acestea sunt mai frecvente la băieți Studiul reflexelor tendinoase și plantare la nou-născuți și sugari mici completează puțin definiția unei întârzieri semnificative sau a unei afectări a dezvoltării motorii La sugari, este întotdeauna dificil să evocați reflexe de la mâini, iar un clonus scurt al picioarelor este, de asemenea, normal Reflexul plantar este instabil și indistinct Cu toate acestea, extensia persistentă a degetului mare și în formă de evantai divergența degetelor de la picioare la lovirea marginii piciorului este un simptom patologic la orice vârstă Pentru evaluarea tulburărilor în dezvoltarea sistemului motor la nou-născuți și copiii mici sunt deosebit de importante metodele care evaluează anumite posturi și mișcări reflexe (vezi și Tabelul ) Reflexul Moro - ridicarea și răpirea brațelor, urmată de baterea din palme pe linia mediană - este un răspuns al sugarului la frică și poate fi declanșat de o îndepărtare bruscă a suportului capului cu extensia gâtului, precum și de un sunet puternic sau tresărirea unui picior Se determină la toți nou-născuții și sugarii cu vârsta de până la - luni, iar absența ei indică o afectare profundă a sistemului motor Modificarea unilaterală a reflexului Moro se observă la sugarii cu hemiplegie, pareză a plexului brahial și fractură a claviculei Persistența reflexului Moro după vârsta de - luni indică și o tulburare neurologică Reflexul tonic al gâtului - extensia brațului și a piciorului pe partea spre care capul este întors pasiv și flexia membrelor pe partea opusă ("postura de gardă") - dacă este constantă și prelungită, atunci servește ca un simptom al unei leziuni motorii piramidale sau extrapiramidale Un reflex tonic parțial al gâtului, cum ar fi extensia pe termen scurt a unui braț, apare la % dintre copiii normali cu vârsta de - luni și poate apărea spontan la copiii de până la luni Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii Reflexul de localizare - dacă piciorul sau mâna atinge pasiv marginea mesei, se retrage automat și se deplasează pe o suprafață netedă - este determinat la toți nou-născuții sănătoși Absența acestui reflex sau asimetrie înainte de vârsta de luni indică o tulburare motorie Reflexul Landau, un nou-născut în poziție orizontală cu greutatea în jos, cu stomacul dezdobează capul și trunchiul, iar cu flexia pasivă a capului oprește extensia trunchiului Această reacție persistă până la vârsta de luni; întârzierea apariției sale la un copil cu hipotensiune arterială indică încălcări ale aparatului motor Cu o coborâre bruscă a bebelușului, care se află în poziție orizontală în jos cu stomacul, brațele lui sunt neîndoite pentru a proteja împotriva căderii ("reflex de parașută") Acest reflex este declanșat la majoritatea bebelușilor de luni Asimetria indică o tulburare de mișcare unilaterală Diagnosticul precoce al paraliziei cerebrale este o provocare deoarece tracturile cortico-spinale nu sunt complet mielinizate înainte de vârsta de luni, rezultând doar mișcări parțial voluntare înainte de această vârstă Prin urmare, hemipareza congenitală poate să nu fie vizibilă timp de multe luni după naștere La început, se manifestă doar cu defecte minore, cum ar fi strângerea constantă a mâinii într-un pumn, stângăcia atunci când luați obiecte și le mutați de la o mână la alta Mai târziu, există mai puțină activitate a picioarelor pe măsură ce bebelușul se târăște și merge Dominația timpurie a uneia dintre mâini indică întotdeauna posibilitatea unui defect motor pe partea opusă Întârzierea dezvoltării motorii și alte tulburări sunt observate la o mare parte a copiilor cu hipotensiune arterială Când ridicați un "copil lent" și mișcările pasive la nivelul membrelor sale, aproape nu se simte nicio reacție musculară În decubit dorsal, slăbiciunea și hipotensiunea mușchilor conduc la apariția unei "posturi de broaște" cu o creștere a gamei de mișcări pasive în articulațiile gleznei și șoldului Generalizată și combinată cu absența reflexelor tendinoase, hipotensiunea se datorează cel mai adesea bolii Werdnig-Hoffmann, deși lista de diagnostice posibile este destul de mare și include boli ale mușchilor, nervilor periferici și ale sistemului nervos central Deficiențele de vedere și de auz sunt cele mai importante defecte senzoriale găsite la sugari și nou-născuți Dacă există o tulburare combinată, există de obicei o leziune severă a creierului Capitolul creier; numai la o vârstă mai înaintată, când este posibilă o examinare completă a copilului, devine evident că problema nu constă în deteriorarea aparatului senzorial periferic, ci în deteriorarea mecanismelor centrale integratoare ale creierului Lipsa dezvoltării vederii se manifestă de obicei printr-o încălcare a mișcării globilor oculari Orice defecțiune a aparatului de refracție sau a integrității căilor vizuale centrale duce la apariția unei priviri rătăcitoare cu tresărirea globilor oculari Atrofia discurilor optice este posibilă, dar trebuie amintit că la sugari sunt în mod normal mai palizi decât la copiii mai mari Evaluarea auzului la sugari este, de asemenea, destul de dificilă În mod normal, la câteva săptămâni după nașterea unui copil, părinții atenți observă că acesta tresări la zgomote puternice și reacționează la alte sunete Copilul ascultă de obicei, întoarce capul și caută cu ochii sursa sunetului, dar absența acestor reacții este determinată doar cu cea mai severă deficiență de auz Diagnosticul pierderii ușoare a auzului care nu provoacă probleme de învățare necesită o examinare de specialitate Și mai dificil este diagnosticul de afectare centrală și periferică combinată în unele afecțiuni patologice, cum ar fi encefalopatia bilirubinică Metoda potențialelor evocate auditive ale trunchiului cerebral este eficientă în special pentru confirmarea tulburărilor periferice După primele câteva luni de viață, deficiența de auz devine mai pronunțată și interferează cu dezvoltarea funcției vorbirii TULBURĂRI IZOLATE SAU SELECTIVE DE DEZVOLTARE În stadiile incipiente ale dezvoltării, devin evidente multe tulburări de vorbire, capacitatea de a învăța și de a studia, comportamentul și adaptarea socială Poate o încălcare izolată a uneia dintre aceste funcții, menținând în același timp funcționarea relativ normală a altor părți ale sistemului nervos Deoarece aceste defecte pot fi influențate de mediul social și cultural al pacientului, măsura în care factorii genetici și mediul ("natura și hrănirea") sunt implicați este încă o chestiune de dezbatere Ambele componente sunt importante, dar în prezent se presupune dominanța genetică Stăpânirea vorbirii începe în primele luni de viață cu bolboroseala; dezvoltarea sa trece prin etapele pronunțării cuvintelor, frazelor și propozițiilor până la citire și scriere, extinderea vocabularului, învățarea abilităților de gramatică și retorică Procesul nu se termină până la vârsta adultă Succesul depășirii fiecărei etape depinde de continuu Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii procesul de formare a creierului De exemplu, până la vârsta de ani, majoritatea copiilor sunt capabili să învețe să citească și să scrie, adică să devină alfabetizați Este necesară formarea pentru a realiza pe deplin aceste abilități Un număr destul de mare de copii, în special cei cu antecedente familiale de tulburări de vorbire, ambidexteritate și stângaci, au variante specifice de întârziere a dezvoltării vorbirii Aceste tulburări izolate sunt mai frecvente la băieți decât la fete (raport : ) În tabel prezintă cele mai frecvente tipuri de tulburări de dezvoltare a vorbirii la copiii fără patologie neurologică concomitentă (adică fără surditate, retard mintal sau alte tulburări) În cele mai frecvente dintre aceste tulburări, copiii au dificultăți în citire, ortografie sau scris (dislexie de dezvoltare necorespunzătoare sau orbire congenitală a cuvintelor) Tabelul Tulburări de dezvoltare a vorbirii Tip Manifestări clinice Întârzierea vorbirii Incapacitatea de a rosti cuvinte și fraze scurte la ani (întârzierea poate fi de până la - ani), înțelegerea normală a limbajului vorbit și comunicarea normală a semnelor, vorbirea devine normală sau aproape normală mai târziu Surditate verbală congenitală (afazie senzorială de dezvoltare) În ciuda păstrării auzului (reacție la sunete), incapacitatea de a distinge cuvintele sau de a le reproduce în vorbire; vorbirea de neînțeles se dezvoltă din cauza defectelor de pronunție Insuficiență congenitală a articulației Încălcarea coordonării mișcărilor vocale, articulatorii și respiratorii în timpul unei conversații; înțelegerea normală a limbajului vorbit, șchiopăt, pronunțarea sunetului "l" în loc de "r", vorbire neclară (tipuri speciale de tulburări de articulație) Orbirea congenitală a cuvintelor (dislexie și disgrafie din cauza tulburărilor de dezvoltare) Deteriorarea capacității de a citi, pronunța și scrie cuvinte, în ciuda recunoașterii literelor, înțelegerii normale a vorbirii colocviale și a semnificației obiectelor și diagramelor; dificultate la copierea și denumirea culorilor; numeroase optiuni Acalculie Incapacitatea de a efectua calcule aritmetice de bază, poate fi asociată cu dislexie Bâlbâială Repetarea periodică involuntară a silabelor sau încetarea vorbirii, agravată de excitare sau stres, cu excepția formelor severe, dispare sau scade odată cu vârsta Tulburări semantice și sintactice complexe Capacitatea de a înțelege cuvinte simple, dar nu înțelege fraze complexe Dificultate în redactare Capitolul Întârzierea funcțiilor de vorbire se observă în principal (și există unele dovezi histologice în acest sens) atunci când se modifică dezvoltarea normală a cortexului cerebral în regiunile temporale sau în jurul șanțului silvian Cu toate tulburările de vorbire, este necesar să se studieze funcțiile intelectuale, vederea și auzul, mișcările buzelor, limbii, palatului și laringelui pentru a identifica eventualele defecte ale acestora Adesea, copiii au forme mixte de tulburări de vorbire (bâlbâială, șchiopăt etc ) Ele tind să scadă odată cu vârsta, iar formele ușoare dispar la sfârșitul adolescenței sau la vârsta adultă Aceste tulburări nu sunt psihogene, dar unii copii pot dezvolta un complex de inferioritate și alte nevroze din cauza lor Exercițiile speciale și metodele de antrenament ajută la corectarea acestor defecte de maturare w intelect Inteligența este definită ca abilitatea de a percepe informații noi, de a gândi și de a rezolva probleme Majoritatea psihologilor o consideră ca o singură funcție mentală, în funcție de activitatea diencefalului și a cortexului cerebral O analiză mai detaliată a inteligenței arată că aceasta include diverse componente, cum ar fi atenția, motivația, vorbirea și abilitățile matematice, memoria etc , care au o localizare relativă, așa cum se notează în cap Inteligența generală și componentele ei individuale se formează lent, de la naștere până la sfârșitul adolescenței Deși rata de dezvoltare și nivelurile atinse sunt în mare măsură determinate genetic (este posibilă ereditatea poligenă), educația de calitate și educația la domiciliu contribuie, fără îndoială, la dezvoltarea inteligenței Este evident că oamenii diferă semnificativ în ceea ce privește inteligența Atunci când au fost măsurate prin metode verbale și non-verbale standard (coeficient de inteligență sau IQ), datele obținute de la populații mari de copii au fost distribuite conform unei curbe gaussiene De asemenea, se știe că copiii foarte inteligenți se nasc din părinți cu inteligență ridicată Prezența unor tipuri de retard mintal legat de X (vezi capitolul ) indică faptul că componenta ereditară a inteligenței este încorporată în cromozomul X Geniile apar în rândul persoanelor cu cel mai mare IQ, iar cel mai mic coeficient se regăsește în grupul persoanelor cu inteligență redusă, care include - % din populație În cele mai multe cazuri, părinții lor au același IQ scăzut Dar, deoarece acești părinți se află de obicei la cel mai de jos nivel economic al societății și trăiesc adesea într-un mediu adecvat, este dificil să se separe influența genelor și a mediului asupra urmașilor Acești oameni sunt clasificați drept indivizi cu o întârziere în dezvoltarea socială și culturală Necesar Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii distinge-le de pacienții cu întârziere severă a dezvoltării, despre care se discută în cap Remarcile de mai sus despre întârzierea dezvoltării sociale și culturale se aplică problemei educației copiilor și capacității lor de a învăța În majoritatea școlilor publice, aproximativ % dintre elevi nu ating o dezvoltare normală Factorii psihosociali, cum ar fi lipsa unei bune predari, influențele negative din partea gospodăriilor și a vecinilor pot juca un rol în acest sens Cu toate acestea, în multe cazuri, nivelul de inteligență care se limitează la normă, incapacitatea de a asimila informații sau defecte minore în citire și numărare sunt mai importante Activitatea motorie excesivă, care este frecventă la băieți (tulburare de hiperactivitate cu deficit de atenție), poate, de asemenea, interfera cu învățarea Astfel de copii sunt hiperactivi, impulsivi, neatenți, distrași, nerăbdători și ușor de excitat Această tulburare specifică se aplică și întârzierilor de dezvoltare izolate determinate genetic Corectarea dificultăților de învățare necesită eforturi comune ale familiei și ale profesorilor Medicamente precum metilfenidatul ( - mg de trei ori pe zi) sau dextroamfetamina ( , - mg de trei ori pe zi) pot ajuta la unele tipuri de hiperactivitate Medicii se confruntă adesea cu probleme legate de comportamentul sexual Ca și în cazul primei menstruații, nu există un singur moment pentru debutul dezvoltării sexuale și există o variație individuală considerabilă Aproximativ % din populație nu dobândește o orientare heterosexuală mai acceptabilă din punct de vedere biologic Majoritatea dintre ei sunt homosexuali, adică persoanele de același sex au atracție erotică pentru ei la vârsta adultă Conform celor mai recente date, frecvența homosexualilor în rândul bărbaților și femeilor variază de la la % Motivul homosexualității este necunoscut Cea mai bună ipoteză este că există diferențe sau variații în structura genetică a sistemului nervos imatur (hipotalamus) care determină preferința sexuală la o vârstă fragedă Este important de menționat că aria preoptică este mai mare la bărbații heterosexuali decât la femei și la bărbații homosexuali În plus, se observă că acumularea de neuroni în nucleul interstițial al hipotalamusului la bărbații heterosexuali este de - ori mai mare decât la bărbații homosexuali Aceste date, care încă trebuie confirmate, susțin opinia conform căreia homosexualitatea are o bază biologică Cercetarea genetică este în desfășurare în acest sens Capitolul Caracteristicile dezvoltării sistemului nervos direcţie Aproximativ % dintre gemenii identici (și % dintre frați) bărbaților homosexuali sunt, de asemenea, homosexuali Eritabilitatea homosexualității masculine este transmisă probabil prin linia maternă prin gena cromozomului X Personalitatea este înțeleasă ca toate trăsăturile psihologice care disting o persoană de ceilalți Între indivizi, pot exista variații semnificative de energie, capacitatea de a lucra eficient, puterea inteligenței, sensibilitate, temperament, răspuns emoțional, agresivitate și pasivitate, tărie de caracter, toleranță la schimbările din viață, risc și stres Toate aceste trăsături alcătuiesc personalitatea unei persoane În formarea unei personalități, în special a acelei părți a acesteia care privește sentimentele și emoționalitatea, temperamentul principal joacă un rol indubitabil Inițial, unii copii arată fericiți, veseli și nu sunt fixați pe dificultăți de moment, în timp ce alții au calități opuse Până în a treia lună de viață apar diferențe individuale de activitate/pasivitate, vigoare a acțiunilor, contact/izolare, adaptabilitate/dezadaptare, prag de reacție la stimulare, dispoziție bună/rea, calm și absent Scorurile la această vârstă fragedă se corelează cu constatările la vârsta de ani și mai mult Se presupune că aspectele mai generale ale personalității unui adult sunt, de asemenea, determinate genetic, de exemplu, anxietatea cu privire la sănătatea cuiva și alte probleme, anxietatea sau calmul, timiditatea sau obrăznicia, puterea impulsurilor instinctive și nevoia de a le satisface, simpatia pentru alţii, sensibilitatea la critică, gradul de dezorganizare în situaţii complexe împrejurări Gemenii identici care au crescut în medii diferite sunt foarte asemănători în aceste și alte caracteristici de personalitate Aceste observații sunt susținute de dovezi că unele aspecte ale personalității, cum ar fi aventurozitatea și asumarea de riscuri, sunt parțial asociate cu diferite alele la un anumit locus al genelor Cu toate acestea, experiența timpurie, creșterea copilului, lăsându-l în mila destinului au o influență puternică asupra formării personalității în acest caz, întârzierea se observă în domeniul adaptării sociale, proces îndelungat care include relații armonioase reușite cu mama, membrii familiei, cadrele didactice și în viața socială Semnele principale sunt dezvoltarea ușoară a frustrării, nesupunere, accese constante de iritare, respingerea autorităților și incapacitatea de a-și controla comportamentul Acest lucru poate duce la omiterea cursurilor Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii la școală, neînțelegeri în familie, activități ilegale, incendiere etc (psihopatie; vezi capitolul ) Pe măsură ce îmbătrânești, de obicei există o oarecare îmbunătățire RELAȚIA MENTALĂ Acest complex de simptome de dezvoltare incompletă sau insuficientă a abilităților mentale și tulburări de comportament se observă în multe dintre tulburările de dezvoltare discutate mai sus Retardarea mintală este cea mai semnificativă tulburare neuropsihiatrică din orice societate civilizată (aproximativ %) Folosind oricare dintre numeroasele metode de determinare a deficienței sociale și psihologice, se pot distinge condiționat două grupuri: ( ) un ușor decalaj (IQ - ), în trecut acești oameni erau clasificați ca imbecili foarte dezvoltati; ( ) un decalaj semnificativ, anterior acest grup includea idioți (IQ ani Reflex superciliar (clipirea involuntară când un ciocan lovește arcul supraciliar) Reflexul proboscidei ' Privește restricția Restricție privind privirea în jos " Încălcarea privirii în urma obiectului Rigiditate parotonică Incapacitatea de a-și aminti cuvinte Incapacitatea de a pronunța cuvântul "pământ" înapoi Modificat de Jenkyn și Reeves, cu permisiunea obiecte de un tip dat) Cele mai evidente semne de îmbătrânire în memorie și capacitatea de a învăța și de a rezolva probleme se pot datora unei scăderi progresive a vitezei de procesare a informațiilor Capacitatea de a memora, stoca și reproduce informații noi, de a reaminti nume și de a se concentra în procesul de activitate scade odată cu vârsta, în special la persoanele de peste de ani Mai mult, memoria poate scădea odată cu păstrarea relativă a altor funcții intelectuale Dificultățile sunt tipice la amintirea numelor obiectelor și a datelor evenimentelor, în ciuda păstrării memoriei pentru evenimentele reale sau diferite trăsături ale unei persoane al cărei nume nu poate fi amintit (uitare senilă) De asemenea, persoanele în vârstă uneori nu își pot aminti informațiile primite recent sau numele noi Acest tip de afectare a memoriei se numește uitare senilă benignă sau tulburare de memorie legată de vârstă La acest tip, spre deosebire de boala Alzheimer, creșterea deficienței nu se produce pe parcursul multor ani sau este minimă, astfel încât acest tip de afectare a memoriei nu afectează semnificativ activitățile profesionale și zilnice ale unei persoane În ultimii ani, a fost identificat un sindrom de tulburări cognitive ușoare (deficiențe cognitive ușoare) - Notă ed Capitolul Uitarea senilă benignă apare în grade diferite la majoritatea adulților în vârstă și poate reprezenta uneori o problemă clinică care trebuie abordată: este doar o parte a procesului general de îmbătrânire sau un simptom precoce al bolii Alzheimer, soluția la această problemă este de obicei posibilă pe baza unei evaluări atente a stării cognitive pe parcursul mai multor luni sau ani, așa cum este descris în cap Repetarea cuvintelor auzite, cum ar fi secvențele de numere, orientarea în timp și spațiu, capacitatea de a învăța și de a reține anumiți termeni, abilitatea de matematică și de numărare, precum și memoria (în special memoria pe termen lung) rămân la un nivel superior odată cu îmbătrânirea decât cu boala Alzheimer Un nivel intelectual ridicat, munca bine organizată și auzul îmbunătățit compensează multe dintre deficiențele progresive ale îmbătrânirii Personalitatea se schimbă odată cu înaintarea în vârstă Mulți oameni în vârstă devin mai încăpățânați, mai proliști, mai rigizi și mai conservatori în judecățile lor; în altele, se observă schimbări inverse: conformare excesivă, nesiguranță și credulitate Adesea, aceste schimbări reprezintă o creștere a trăsăturilor de personalitate care au fost prezente de-a lungul vieții Oamenii în vârstă sunt mai atenți; mulți dintre ei nu au încredere în sine și au nevoie de garanții solide de succes pentru a lua o decizie Aceste modificări pot afecta rezultatele testelor psihologice Studiile pe gemeni identici la bătrânețe au arătat că factorii genetici sunt mai importanți decât influențele mediului în formarea acestor trăsături de caracter Persoanele active, energice, cu o varietate de interese care conduc la o gamă largă de comunicare, rezistă mai ușor procesului de îmbătrânire decât persoanele cu calități opuse Persoanele cu tendință la depresie sunt mai confuze cu privire la perspectivele de îmbătrânire și sunt predispuse la temeri, sentimente de deznădejde, suspiciune și anxietate Acest lucru poate explica creșterea de trei ori a sinuciderilor la vârsta mijlocie târzie și la bătrânețe În această perioadă a vieții, depresia anxioasă este cea mai frecventă boală psihică Acestea sunt cele mai vizibile semne ale îmbătrânirii Treptat, lungimea pașilor este redusă, mersul devine lent, persoana începe să se trântească O persoană în vârstă este mai puțin încrezătoare și mai atentă când merge, încearcă să se țină de balustrade când coboară scările pentru a nu se împiedica Toate Mișcările devin mai puțin fluide Este dificil pentru o persoană să-și dea jos pantalonii în timp ce stă alternativ pe unul și pe celălalt picior Schimbările scrisului de mână, toate mișcările brațelor și mâinilor își pierd dexteritatea Adesea începe să se sufoce Incontinența urinară este foarte frecventă la vârstnici Fără îndoială asta Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii Un complex de tulburări motorii este asociat cu pierderea neuronilor din măduva spinării, cerebel și creier, precum și cu pierderea masei musculare Tulburările de mers larg răspândite și subtile la o persoană în vârstă "normală" trebuie să fie distinse de modificările sale în creștere rapidă și pronunțate la o mică parte a persoanelor în vârstă care păstrează un nivel relativ normal al altor funcții În ciuda asemănării, aceste din urmă tulburări reflectă o boală degenerativă senilă a creierului și, în majoritatea cazurilor, mai devreme sau mai târziu, sunt însoțite de o scădere a abilităților mentale Când merge, pacientul se uită sub picioare, îi este greu să meargă și să vorbească în același timp Apare o postură de flexie Treptat, pe măsură ce pașii devin mai scurti, picioarele practic nu se desprind de pe podea (mers mic); în viitor, apare un mers târâit Ulterior, pacientului, ridicându-se din poziție culcat sau așezat, îi este greu să facă primul pas, chiar dacă își mișcă fără dificultate picioarele în timp ce sta întins în pat În această etapă, sprijinirea pacientului de mână sau însoțirea acestuia cu o cerere de a păși într-un anumit ritm poate ajuta În stadiile ulterioare ale acestei boli, capacitatea de a sta și de a merge se pierde, pacientul stă întins în pat, nu se poate întoarce și uneori se află într-o poziție caracteristică paraplegiei cerebrale de flexie Un medic fără experiență poate sugera o tulburare mintală Cauza tulburării de mers descrisă mai sus poate fi o combinație de degenerare a lobilor frontali și a ganglionilor bazali, modificările patologice în care nu au fost încă pe deplin elucidate Levodopa și alte medicamente nu sunt eficiente Într-o proporție semnificativă de cazuri, boala se dezvoltă pe fondul unei stări parțial vindecabile de hidrocefalie normotensivă (vezi capitolul ) Se caracterizează prin ataxie moderată, precum și prin simptome de parkinsonism O altă cauză tratabilă a tulburărilor de mers poate fi boala Parkinson (cap ) Când se caută cauzele tulburărilor de mers, este necesar să se excludă afectarea coloanelor posterioare ale măduvei spinării, tulburările vestibulare, ataxia cerebeloasă, pareza spastică cu ataxie în osteocondroza cervicală, fiecare dintre acestea putând duce la instabilitatea pacientului Aceste boli sunt descrise în cap și Căderi la bătrânețe Căderile reprezintă o amenințare semnificativă la adresa vieții la vârstnici fără simptome neurologice evidente În medie, % dintre astfel de persoane care locuiesc în casa lor cad o dată sau de mai multe ori pe an; frecvența căderilor crește la % la persoanele de peste de ani și depășește % la persoanele în vârstă care locuiesc în aziluri de bătrâni Căderile au multe cauze, dintre care unele sunt menționate mai sus în discuția despre tulburările de mers Un factor provocator important este declinul legat de vârstă a vederii și a funcției vestibulare Instabilitatea posturală inerentă îmbătrânirii contribuie la Capitolul caderi in timpul activitatii fizice normale: mers, schimbarea posturii si coborarea scarilor Hipotensiunea ortostatică este, de asemenea, o cauză importantă a căderilor la vârstnici, adesea datorită utilizării medicamentelor antihipertensive și sedative De remarcat că căderile sunt simptome caracteristice unor boli neurologice ale vârstnicilor: accident vascular cerebral, boala Parkinson, hidrocefalie normotensivă, paralizie supranucleară progresivă etc Dintre bolile degenerative ale sistemului nervos ale persoanelor în vârstă, cea mai frecventă și importantă este forma neereditară a bolii Alzheimer Demența ca principală manifestare a bolilor creierului este discutată în Cap Boala Alzheimer și alte boli degenerative ale vârstnicilor este dedicată Ch Leziunile aterosclerotice ale vaselor cerebrale se întâlnesc adesea la persoanele în vârstă, dar nu se dezvoltă în paralel cu îmbătrânirea și este adesea semnificativ pronunțată la unele persoane de - de ani și aproape nu este detectată la unii de de ani Pe lângă leziunea aterosclerotică, odată cu înaintarea în vârstă, arterele principale devin mai mari, sinuoase și dense Cele mai multe neoplasme ale sistemului nervos sunt observate la vârsta tânără și mijlocie La bătrânețe, frecvența lor scade Unele tumori endocrine par să se dezvolte în timpul unei perioade de cerințe funcționale crescute - de exemplu, la bătrânețe, adenoamele hipofizare încep să se dezvolte împreună cu atrofia gonadelor și a glandelor suprarenale Riscul ridicat de reacții adverse la administrarea de medicamente la vârstnici este asociat cu mai mulți factori: creșterea duratei și severității efectelor medicamentelor, nepotrivirea frecventă a dozelor cu greutatea corporală redusă, scăderea nivelului metabolismului hepatic și a excreției renale a medicamentului, și mai ales manifestarea demenței latente la administrarea anumitor medicamente, în principal sedative Adesea, la vârstnici, boala nu evoluează într-o formă severă din cauza insuficienței funcționale combinate a mai multor organe, dintre care niciunul nu ajunge în stadiul manifestărilor clinice Această insuficiență multiplă de organe este imaginea clinică a bătrâneții Lista lungă de boli găsite la vârstnici la autopsie reflectă susceptibilitatea crescută a individului la boli odată cu vârsta Cu toate acestea, contribuția procesului de îmbătrânire nu este evidentă, astfel încât studenții la medicină adesea nu înțeleg în timpul unei autopsii ce a cauzat moartea unei persoane în vârstă Partea a III-a Dezvoltarea sistemului nervos și neuroștiința îmbătrânirii LITERATURĂ Albert M L , Knoefel J E (eds ) Clinical Neurology of Aging, a -a ed New York: Oxford University Press, Critchley M Modificări neurologice la vârstnici // J Chronic Dis Voi P Drachman DA Îmbătrânirea și creierul: o nouă frontieră // Ann Neurol - - Voi - P Duckett S , DeLaTorre JC Patologia sistemului nervos uman îmbătrânit, ed a -a New York: Oxford University Press, Fisher C M Hidrocefalia ca cauză a tulburărilor de mers la vârstnici // Neurologie - - Voi - P Jenkyn LR, Reeves AG Semne neurologice în îmbătrânirea necomplicată (senescență) // Semin Neurol - - Voi - P Kemper TL Modificări neuroanatomice și neuropatologice în timpul îmbătrânirii și demenței // Clinical Neurology of Aging, ed a -a / ML Albert, JE Knoefel (eds ) New York: Oxford University Press, P - Kral VA Uitare senescentă: benignă și malignă // J Can Med conf univ - -Voi -P Tinetti ME, Speechley M Prevenirea căderilor în rândul persoanelor în vârstă // N Engl J Med - -Voi -P Weiner Ж J , Nora LM, Glantz RH Pacienți vârstnici internați: afectarea reflexului postural // Neurologie - - Voi - P Часть IV Основные категории неврологических заболеваний CAPITOLUL Încălcarea licorodinamicii și a presiunii intracraniene LCR joacă rolul unui tampon lichid care protejează creierul în timpul traumatismelor mecanice ale capului În plus, servește ca un fel de "canalizare" prin care produsele metabolice ale creierului, cum ar fi ESR, sărurile de acid lactic, NH , ionii de hidrogen, trec în fluxul sanguin și ca mediu prin care diferite substanțe sunt distribuite în sistemul nervos Aproximativ ml de LCR sunt produse zilnic, predominant de plexurile coroide ale ventriculilor laterali Lichidul intră în a treia și Orez A - diagrama celor trei componente ale continutului intracranian: tesut cerebral incompresibil (umbrit); sistem vascular deschis către sistemul extern; LCR (alb); B - cu ocluzie a ventriculilor; C - cu ocluzie la sau în apropierea punctului de ieșire din LCR; G - în cazul încălcării fluxului venos (din articolul Foley) Capitol Încălcarea licorodinamicii și a presiunii intracraniene al patrulea ventricul, curge prin deschiderile Magendie și Luschka de la baza creierului în cisternele trunchiului cerebral și spațiul subarahnoidian din jurul emisferelor LCR este absorbit în sânge prin granulații arahnoide, care sunt localizate predominant în sinusul sagital La adulți, volumul conținutului intracranian este de aproximativ ml, incluzând creierul ( ml), LCR (aproximativ ml) și sânge intravascular ( ml) Raportul dintre conținutul de LCR din ventriculi, cisterne și spațiul subarahnoidian al creierului și măduvei spinării se modifică odată cu vârsta Presiunea LCR, care este în mod normal - mm de apă Artă ( - mm Hg), este susținută în mare măsură de presiunea vasculară (venoasă) și, prin urmare, există o undă ICP pulsatorie corespunzătoare ciclului cardiac Inextensibilitatea craniului și inelasticitatea relativă a durei mater conduc la faptul că o creștere a volumului creierului, sângelui sau LCR este posibilă numai prin reducerea volumului componentelor rămase (regula lui Monroe-Kelly, Fig ) Relația adaptativă dintre volum și presiune determină plasticitatea, o creștere a volumului intracranian este inițial bine tolerată, dar odată cu creșterea în continuare provoacă o creștere rapidă a ICP și, în cele din urmă, o încălcare a aportului de sânge cerebral ICP CREȘTE O creștere a ICP poate apărea prin cinci mecanisme: O creștere a volumului conținutului intracranian (efect de masă), a cărui cauză cea mai frecventă este: o tumoare cerebrală, abces, hemoragie, contuzie extinsă sau infarct cerebral, hematom epidural sau subdural, edem cerebral difuz acut în anoxie, hipertensiune encefalopatie, unele opțiuni encefalită, intoxicație cu apă, leziuni cerebrale și sindromul Reye Creșterea presiunii venoase din cauza trombozei sinusului sagital, a insuficienței cardiace sau a obstrucției venei cave superioare, ceea ce crește volumul de sânge în venele pia și sinusurile durei mater și, eventual, este afectată și absorbția LCR Obstrucția fluxului de ieșire și absorbția LCR, ducând la hidrocefalie' tulburarea poate fi în sistemul ventricular, absorbția prin granulație arahnoidiană și în jurul bazei creierului Principalele cauze includ tumora, meningita și hemoragia subarahnoidiană O creștere a volumului LCR, care duce și la hidrocefalie, este o patologie rară și este cauzată de: cu papilom vascular Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice plexuri - o creștere a producției de LCR, cu hemoragie subarahnoidiană - o creștere a volumului de LCR datorită adăugării de sânge la acesta Edemul cerebral difuz pseudotumoral se dezvoltă atunci când nu există o diferență de presiune între ventriculii creierului și spațiul subarahnoidian al emisferelor În cele mai multe cazuri, cauzele acestei afecțiuni sunt necunoscute Aceste opțiuni pentru creșterea ICP vor fi discutate mai jos O creștere a ICP apare atunci când presiunea LCR depășește mmH O Artă ( mm Hg), dar o creștere constantă a presiunii până la mm Hg Artă în condiții de siguranță Odată cu o creștere suplimentară a ICP, apar semne clinice de creștere a ICP: dureri de cap, greață și vărsături, somnolență, urmate de pareza mușchilor recti externi ai ochiului, umflarea capului nervului optic, tulburări de vedere și uneori orbire Simptomele cauzate de deplasarea structurilor cerebrale din cavitatea craniană, cum ar fi dilatarea pupilară, pareza nervilor abducens, letargia, creșterea tensiunii arteriale sistolice și bradicardie (reflexul Cushing ca răspuns la compresia medulei oblongate), nu sunt direct legate la ICP La pacienții cu o creștere a ICP până la - mm Hg Artă se menține un nivel normal de conștiență, care este asigurat de creșterea tensiunii arteriale Cu o creștere a ICP la - mm Hg Artă alimentarea cu sânge a creierului scade, presiunea LCR crește ritmic (valuri Lundberg plate) și se dezvoltă coma Se crede că prevenirea creșterii permanente a ICP peste - mm Hg Artă îmbunătățește prognosticul în bolile însoțite de hipertensiune intracraniană Pentru a reduce ICP sunt eficiente: ridicarea capului cu - ° sau mai mult; reducerea apei libere cu soluție salină intravenoasă; hiperventilație artificială pentru a reduce presiunea parțială a dioxidului de carbon; utilizarea de medicamente hiperosmolare sau diuretice (pentru a menține osmolalitatea peste mosmol / l) Scăderea presiunii parțiale a dioxidului de carbon în timpul hiperventilației duce la vasoconstricție, care reduce volumul de sânge din creier, rezultând o scădere a ICP, deși doar pentru o oră sau chiar mai puțin Manitolul, administrat în bolus intravenos de , - , g/kg la fiecare - ore, este agentul hiperosmolar preferat Unii neurochirurgi preferă furosemidul, glicerolul sau soluția salină hipertonică, în special în timpul intervenției chirurgicale Nu este clar dacă ar trebui utilizate doze mari de barbiturice pentru a reduce ICP, deoarece aceasta este asociată cu un risc de hipotensiune arterială; majoritatea studiilor nu au confirmat eficacitatea clinică a unei astfel de terapii În multe cazuri, îndepărtarea chirurgicală a zonei afectate Capitolul Încălcarea licorodinamicii și a presiunii intracraniene hematoamele (hematoame subdurale, epidurale sau intracerebrale, tumori) sau decompresia pentru edem cerebral datorat infarctului prin hemicraniectomie sunt cele mai eficiente în reducerea ICP HIDROCEFALUIE Se dezvoltă din cauza unei obstrucții a circulației LCR la un moment dat între locul principal al formării sale în ventriculii laterali și spațiul subarahnoidian al bazei creierului Din cauza obstrucționării circulației LCR, acesta din urmă se acumulează în ventriculi, extinzându-le, strângând țesuturile adiacente ventriculilor și împingând ușor emisferele cerebrale În general, ventriculul cel mai apropiat de locul ocluziei se extinde cel mai mult (regula Ayer); obstrucția fluxului la baza creierului, cauzată de obicei de carcinomatoza membranelor sau de meningita infecțioasă, duce la extinderea ventriculului lateral, al treilea și al patrulea Dacă absorbția LCR este afectată, atunci acesta din urmă se acumulează în afara creierului ("hidrocefalie externă"), iar presiunea lichidului previne formarea hidrocefaliei interne, prin urmare, odată cu creșterea ICP, dimensiunea ventriculilor poate rămâne normală sau doar ușor crescută La toți supraviețuitorii hidrocefaliei, ocluzia este întotdeauna parțială; ocluzia completă duce la moarte în câteva zile, cu excepția cazului în care se efectuează bypass La nou-născuții sau copiii mici (până la ani), la care fontanelele și suturile craniului nu s-au închis încă complet, dimensiunea capului crește (o manifestare a hidrocefaliei deschise sau macrocefaliei) Într-o anumită măsură, divergența cusăturilor (diastaza) este posibilă la copiii mai mari de ani Termenul "hidrocefalie" este folosit uneori atunci când ventriculii sunt mariți pasiv din cauza atrofiei cerebrale (hidrocefalie ex hacio) Prin urmare, este mai bine să utilizați suplimentul hipertensiv pentru a caracteriza tipul ocluziv de hidrocefalie, în care presiunea LCR este crescută Termenul "hidrocefalie hipertensivă" elimină, de asemenea, necesitatea de a distinge între hidrocefalie "necomunicantă" și "comunicantă" (ocluzivă) Toate formele de hidrocefalie hipertensivă sunt cauzate de ocluzie la un anumit nivel, astfel încât adăugarea adecvată indică locația ocluziei, de exemplu: hidrocefalie hipertensivă apeductală, ventriculară sau meningeală Există patru sindroame de hidrocefalie: • Hidrocefalie infantilă congenitală sau deschisă Cele mai frecvente cauze ale acesteia includ: hemoragii cerebrale (la prematuri), meningita fetală sau nou-născută, malformație Arnold-Chiari, stenoză sau atrezie a apeductului Sylvian, sindrom Dandy-Walker (atrezie a foramenului Luschka cu semnificativă) Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice expansiunea celui de-al patrulea ventricul) Imediat după naștere, dimensiunea capului crește brusc, depășind în curând norma de vârstă Fontanelele sunt tensionate Copilul este capricios, nu mănâncă bine, devine inhibat și își pierde interesul pentru mediu Mai târziu, se alătură retragerea pleoapei și paralizia privirii în sus (un simptom al "soarelui apus") Fruntea începe să iasă în afară (denivelată) La o vârstă mai înaintată, copiii sunt slabi, incapabili să țină capul mare, să stea în picioare sau să meargă Nu există edem papilar Hidrocefalie hipertensivă dobândită O cauză frecventă a acesteia este un proces volumetric în fosa craniană posterioară (hemoragie tumorală, abces sau chist parazitar), hemoragie subarahnoidiană; boala Paget și alte modificări osoase din jurul foramenului magnum; decompensarea hidrocefaliei congenitale din cauza stenozei apeductului silvian Simptome: durere bilaterală frontală sau occipitală, greață și vărsături Există edem al discului optic Se dezvoltă treptat încetinirea acțiunii (aboulia), distragerea minții, slăbirea activității mentale și, uneori, reflexele de apucare Tulburările de mers cresc și, uneori, pacienții nu pot sta singuri Hidrocefalie normotensivă Ca și în cazul hidrocefaliei hipertensive, odată cu dezvoltarea hidrocefaliei cu presiune normală sau relativ normală ( - mm coloană de apă), ventriculii măriți pun presiune sporită asupra substanței albe a creierului Cefaleea, tulburătoare la început, scade, nu se detectează edemul discului optic Principalul simptom al bolii este creșterea treptată a tulburărilor de mers cu scurtarea pasului și instabilitatea Tulburările de mers sunt urmate de demență și incontinență urinară In cazurile in care cauza poate fi stabilita, fibroza tardiva a membranelor este mai frecventa dupa meningita sau hemoragia subarahnoida cauzata de traumatism sau ruptura anevrismului Tumorile intraventriculare și carcinomatoza membranelor sunt cauze mai puțin frecvente Cu toate acestea, în majoritatea cazurilor, cauza rămâne necunoscută CT și RMN arată o mărire disproporționată a ventriculilor laterali în comparație cu gradul de atrofie corticală (Fig ), deși această relație este dificil de evaluat Hidrocefalie acută Cu hemoragia subarahnoidiană sau hemoragia în cerebel, este posibilă o expansiune bruscă a ventriculilor, ceea ce duce la dezvoltarea unei come cu pupile înguste, tonus muscular crescut la picioare și simptom bilateral Babinsky În cazuri mai puțin severe, apar somnolență, răspunsuri laconice și reflexe de apucare Capitolul Încălcarea licorodinamicii și a presiunii intracraniene Orez Tomografia computerizată a unui pacient cu hidrocefalie normotensivă Există o expansiune a tuturor ventriculilor, în special a coarnelor anterioare ale ventriculilor laterali (stânga), care nu corespunde gradului de atrofie corticală (dreapta) Șuntarea ventriculoperitoneală a dus la îmbunătățirea mersului Tratamentul tuturor tipurilor de hidrocefalie, manifestată prin simptome clinice persistente, este șuntul ventriculoatrial sau ventriculoperitoneal cu formarea unei valve unidirecționale sau șuntarea externă temporară Dacă nu există o ocluzie în sistemul ventricular, atunci un efect terapeutic temporar poate fi dat de LP Un șunt lomboperitoneal este utilizat pentru a trata hidrocefalia obstructivă (comunicantă) a tecii Complicațiile intervenției chirurgicale de bypass includ defecțiunea mecanică a șuntului (valvă, conductă sau deconectare), infecție (septicemie, endocardită, glomerulonefrită), formarea hematomului subdural și, rareori, "sindrom ventricular cu fantă" cu cefalee în poziție verticală și scăderea presiunii intraventriculare Supapele de șunt moderne cu presiune programată extern împiedică dezvoltarea acestei din urmă complicații HIPERTENSIUNEA INTRACRANIANĂ BENIGNĂ (PSEUDOTUMOR CEREBRI) Acest sindrom de etiologie necunoscută este observat mai des la femeile tinere obeze În câteva săptămâni, pacientul dezvoltă cefalee și edem papilar fără mărire ventriculară sau alte dovezi ale unei mase intracraniene Altele Ghid de neurologie Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice simptomele neurologice sunt absente sau minim exprimate Există dovezi că absorbția LCR este afectată, posibil din cauza presiunii venoase crescute, dar nu există un concept fiziopatologic clar În unele cazuri, excesul de vitamina A joacă un rol; Se știe de mult că în doze toxice această vitamină poate provoca pseudotumor cerebral (pseudotumor cerebri) Dacă este lăsată netratată, o creștere persistentă a presiunii LCR cauzează tulburări de vedere și poate duce la orbire La unii pacienți, presiunea poate fi redusă prin LP repetată, efectuată din nou după câteva zile sau săptămâni Treptat, presiunea se poate stabiliza la un nivel scăzut, sigur ( - mm wg) De asemenea, este indicat să reduceți greutatea, deși acest lucru este dificil de realizat Prednisolonul ( - mg/zi) sau agenții hiperosmolari orali, cum ar fi glicerolul ( - mg/zi în patru prize divizate) sau acetazolamida ( mg/zi în două prize divizate) pot oferi un efect pe termen scurt în unele cazuri , dar această terapie nu este de încredere în deficiența de vedere Cu ineficacitatea tuturor măsurilor și amenințarea cu pierderea vederii, șuntarea lomboperitoneală este uneori eficientă, dar această procedură este destul de riscantă (din cauza complicațiilor infecțioase) și adesea nu funcționează din cauza închiderii sau deplasării șuntului Cele mai multe clinici neurologice specializate fenestra o singură teacă a nervului optic, ceea ce are ca rezultat decompresia locală a nervului și scade ICP, posibil din cauza pierderii LCR, dar rezultatul pe termen lung al operației este necunoscut Pe lângă hipertensiunea intracraniană benignă idiopatică, există mai multe sindroame, a căror cauză este cunoscută: utilizarea de doze mari de tetraciclină și vitamina A la copii, encefalopatie de plumb, hipo și hiperfuncție a glandelor suprarenale și eliminarea corticosteroizilor terapie În plus, un alt grup de cauze ale hipertensiunii intracraniene non-tumorale are o bază venoasă Se știe că tromboza sinusurilor sagitale și laterale duce la o creștere a ICP fără mărire ventriculară, determinând o pseudotumoră simptomatică Aceste boli pot fi diagnosticate prin angiografie sau venografie prin rezonanță magnetică Cauzele mai puțin frecvente includ: encefalopatia hipertensivă, MAV mari, hipercapnia în boala pulmonară cronică și, în unele cazuri, insuficiența cardiacă HIPOTENSIUNEA INTRACRANIANĂ Cea mai frecventă cauză a acestei afecțiuni este LP, după care scurgerea LCR continuă În pozițiile șezând sau în picioare, care cresc hipotensiunea intracraniană, în câteva minute apar dureri de cap larg răspândite, combinate cu durere și rigiditate Capitol Încălcarea licorodinamicii și a presiunii intracraniene gât și uneori cu greață și vărsături Unii pacienți dezvoltă paralizia nervului șase (pareza mușchiului rect extern al ochiului) și aud un suflu venos Caracterizat prin dispariția simptomelor în decubit dorsal Scurgerea LCR se oprește după câteva zile (uneori după o perioadă mai lungă) În cazurile persistente, injectarea a câțiva mililitri de sânge al pacientului în spațiul epidural al canalului spinal oprește scurgerea și ameliorează simptomele (plasture de sânge) Sindromul hipotensiunii intracraniene spontane poate apărea după o cădere sau fără cauză aparentă LCR poate conține un număr mic de leucocite; RMN cu gadoliniu arată o creștere a semnalului de la meningele din regiunea craniospinală Dacă se găsește o scurgere în arahnoida măduvei spinării, un plasture de sânge poate accelera recuperarea Un tablou clinic similar se dezvoltă la pacienții cu șunt ventricular; acest lucru se întâmplă de obicei dacă presiunea supapei este setată prea scăzută, cu setarea corectă a presiunii ления улучшает состояние ЛИТЕРАТУРА Adams RD, Fisher С М , Накіт S și colab Hidrocefalie ocultă simptomatică cu presiune "normală" a lichidului cefalorahidian: un sindrom tratabil // N Engl J Med - - Voi - P Black PM Hidrocefalie la presiune normală idiopatică: rezultate ale șunturilor la de pacienți // J Neurosurg - - Voi - P Corbett JJ, Thompson HS The rațional management of idiopathic intracranial hypertension // Arh Neurol - - Voi - P Fisher С M Hidrocefalie ca cauză a tulburărilor de mers la vârstnici // Neurologie - -Voi -P Fishman RA Lichidul cefalorahidian în bolile sistemului nervos, ed a II-a Philadelphia: Saunders, Foley J Forme benigne de hipertensiune intracraniană - hidrocefalie "toxică" și "otitică" H Brain - - Voi - P RopperA H Tratamentul hipertensiunii intracraniene // Terapie intensivă neurologică și neurochirurgicală, ed a III-a New York: Raven, , p - Schievink W L, Meyer F B , Atkinson JL, Mokri B Scurgeri spontane de lichid cefalorahidian spinal și hipotensiune intracraniană // J Neurosurg - - Voi - P CAPITOLUL Tumori intracraniene și sindroame paraneoplazice Tumorile cerebrale sunt împărțite în două grupe principale: ( ) tumori primare care decurg din astrocite, oligodendrocite, ependimocite (glioame), fibroblaste arahnoide (meningioame), neuroblaste sau meduloblaste și pinealocite; ( ) tumori secundare, adică focare metastatice în neoplasmele maligne ale plămânilor, sânului etc și în limfoame În practica generală, al doilea grup este mai frecvent, iar frecvența limfoamelor cerebrale crește în special, ceea ce se datorează în mare măsură asocierii sale cu SIDA Simptomele oricărei tumori cerebrale sunt asociate cu infiltrarea, deplasarea și compresia țesutului cerebral și dezvoltarea crizelor epileptice Neoplasmele creierului ar trebui să fie distinse de hamartoame, care sunt structuri asemănătoare tumorilor care apar ca urmare a morfogenezei afectate și nu au capacitatea de a crește semnificativ Hamartoamele includ o serie de tumori intracraniene: leziuni de scleroză tuberoasă, neurofibromatoză SNC, teratom pineal, craniofaringiom supraselar, unele malformații vasculare, lipoame și colesteatom Celulele foarte diferențiate nu devin o sursă de creștere a neoplasmului Se cunosc puține despre cauzele tumorilor sistemului nervos Cazurile familiale sunt rare, dar pot apărea mai ales în neurofibromatoză, scleroza tuberoasă, boala Hippel-Lindau și tumorile carotidiene Anterior, se presupunea că majoritatea tumorilor gliale provin din celule nervoase și gliale slab diferențiate, dar acum este general acceptat că celulele relativ mature pot fi, de asemenea, transformate malign Factorii de risc includ vârsta: meduloblastomul, astrocitomul pilocitar, pineocitomul, gliomul nervului optic și gliomul trunchiului se dezvoltă predominant la copii Este posibil ca anumiți viruși (de exemplu, virusul Epstein-Barr) să fie capabili să se transforme Capitolul • Tumori intracraniene și sindroame paraneoplazice Genomul exact de la ciclul său reproductiv normal la un ciclu de replicare necontrolat (oncogeneză) Acest mecanism este sugerat în cazul limfoamelor cerebrale În celulele tumorilor cerebrale primare se găsesc o serie de modificări genetice (în special în gena p ), dar, după toate probabilitățile, aceste tulburări sunt secundare Cu toate acestea, se crede că unele mutații sunt direct responsabile pentru dezvoltarea tumorii (de exemplu, gena retinoblastomului RB) Tumorile intracraniene sunt clasificate în funcție de tipul de celule ale sistemului nervos și meninge Frecvența de apariție a tumorilor de diferite tipuri este prezentată în tabel La Tabelul Tipuri de tumori intracraniene Date agregate de la Zulch, Cushing și Olivecrona exprimate ca procent (aproximativ de cazuri) Frecvența numelui Glioamele Glioblastom multiform Astrocitom ependimom b Meduloblastom Oligodendrogliom Meningiom Adenom hipofizar Neurinom al nervului vestibulocohlear Metastaze canceroase b Craniofaringiom, dermoid, epidermoid, teratom Angiom Sarcom Neclasificat (mai ales glioame) Mixt (pineocitom, cordom, limfom) Total La copii, raportul este diferit: astrocitom - %, meduloblastom - %, ependimom - % În studiile de autopsie în diferite spitale, până la % dintre tumori au fost metastaze Frecvența limfoamelor a crescut semnificativ de când a fost realizat studiul, în principal din cauza răspândirii SIDA Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Cele mai frecvente neoplasme sunt din celulele gliale (astrocite, oligodendrocite și microglia); neoplasmele rămase provin din celule ependimale Cele mai frecvente tumori astrocitare (glioame) sunt împărțite în astrocitoame, astrocitoame anaplazice și glioblastom multiform În clasificările moderne oferite de neuropatologi, ei au nota , sau Un grad mai mare reflectă un potențial de creștere mai mare (grad de atipie nucleară, celularitate, mitoză și modificări vasculare) și, în consecință, un prognostic mai puțin favorabil Glioblastomul (Fig ) din astrocitomul anaplazic (Fig ) se distinge prin prezența modificărilor proliferative în vasele de sânge, însoțite de hemoragii și dezvoltarea necrozei, precum și o dezvoltare mai rapidă și un grad ridicat de malignitate Celulele de gliom de tip difuz-infiltrant în așa-numita gliomatoză cerebrală nu corespund nici uneia dintre clasele tradiționale Orez Astrocitom malign (glioblastom multiform) La RMN, imaginea T arată o tumoră mare adâncă în emisfera stângă, extinzându-se prin corpul calos până în emisfera dreaptă Marginea întunecată din jurul unei părți a tumorii corespunde zonei de hemoragie Pacientul este un bărbat de de ani internat la spital cu crize epileptice Ependimoamele sunt împărțite în funcție de tipul de celule în celulare, mixopapilare, cu celule clare și tip mixt; tumora mixopapilară anaplazică și subependimomul ocupă o poziție separată Meningioamele (Fig ) sunt clasificate pe baza citoarhitectonicii și originii ontogenetice în trei grupe: tipul meningotelial sau sincițial uzual, tipul anaplazic sau malign și formele atipice Tumorile glandei pineale includ pinealocitoame, pinealoblastoame și forme embrionare Capitolul Tumori intracraniene și sindroame paraneoplazice Orez Astrocitom al lobului frontal stâng; Imaginea T arată o tumoră infiltrantă cu efect de masă minim și edem ușor Gradul de creștere a acestor tumori este diferit Orez Meningiom RMN intensificat cu gadoliniu T evidențiază o tumoare subfrontală mare cu calcifiere centrală și edem vasogenic marcat al țesuturilor înconjurătoare Noi Meduloblastomul este o tumoare de origine probabil neuroectodermală, împreună cu neuroblastomul, retinoblastomul și ependimoblastomul Tumorile nervilor cranieni și periferici sunt împărțite în trei tipuri: schwannoame, neurofibroame și neurofibrosarcoame O poziție specială este ocupată de tumorile cu celule Hertz intracraniene de linie mediană, cum ar fi germinoamele, teratoamele, coriocarcinoamele și carcinoamele Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice cinoame sinusurilor endodermice În plus, există limfoame, hemangioblastoame, cordoame, hemangiopericitoame și ganglioneuroame Glioamele apar în una sau mai multe zone ale substanței albe sau cenușii ale emisferelor, trunchiului cerebral sau cerebelului Limitele acestor tumori sunt slab distinse, ceea ce în majoritatea cazurilor nu permite îndepărtarea completă a tumorii Celulele tumorale de astrocitom sau oligodendrogliom foarte diferențiate se infiltrează și deplasează celulele normale și fibrele mielinice Celulele gliale nediferențiate (glioblastom multiform) se înmulțesc mai repede, adesea înainte de dezvoltarea aportului lor de sânge, ceea ce duce la necroză și hemoragie Sunt printre cele mai maligne tumori umane Odată cu creșterea tumorii, apare compresia venulelor în substanța albă adiacentă a creierului și o încălcare a barierei hemato-encefalice Proteinele plasmatice sunt revărsate în substanța albă, provocând edem cerebral local vasogenic Acest lucru duce la o creștere a nivelului de proteine în LCR, o scădere a densității substanței pe CT și o creștere a intensității semnalului în modurile T și Flair pe RMN La început, edemul cerebral este mic sau asimptomatic, cu excepția acelor cazuri când, datorită efectului de masă, comprimă și deplasează alte părți ale creierului Pe măsură ce volumul emisferelor sau cerebelului crește, ICP crește și structurile adiacente se schimbă Deoarece cavitatea craniană este împărțită de dura mater (secera, cerebel) în secțiuni, presiunea ridicată într-una dintre secțiunile cavității "împinge" țesutul cerebral într-o altă secțiune, unde presiunea este mai mică (Fig ) Tulburările care decurg dintr-o astfel de schimbare, care se dezvoltă în etapele târzii ale procesului tumoral, se alătură tulburărilor cauzate de creșterea tumorii în sine Mai jos sunt principalele caracteristici ale efectelor secundare de obicei datorate herniei; cele mai frecvente sunt înţeparea lobului temporal în crestătura tentorială, înţeparea cerebelului în foramen magnum şi înţeparea sub marginea liberă a creierului falx (vezi capitolul ) Deplasarea laterală a lobului temporal și hernia transtentorială În acest caz, există o deplasare a talamusului și a părților superioare ale creierului mediu, care este însoțită de somnolență și stupoare, precum și o deplasare a părții mediane a lobului temporal (inclusiv cârligul hipocampusului) medial și în jos prin deschiderea tentoriului cerebelos Pedunculul cerebral opus tumorii poate fi apăsat pe marginea ceafei, ceea ce provoacă hemipareză și simptomul Babinski pe partea laterală a tumorii Cele mai multe simptome asociate sunt asociate cu deplasarea laterală a structurilor profunde Nervul oculomotor de pe partea laterală a tumorii poate fi comprimat, ducând la dilatarea pupilei, cu Orez Creierul umflat: - girusul cingulat este deplasat sub seceră în partea opusă; - părțile mediobazale ale lobului temporal sunt stoarse în fosa craniană posterioară prin deschiderea ceafei de-a lungul trunchiului cerebral; - amigdalele cerebeloase înfipte în foramen magnum, deplasând medula oblongata în direcția caudală; înţepături mai puţin frecvente: - înţepare a cerebelului în sus prin deschiderea tenonului; - încasarea prin defectul bolții craniene ocluzia uneia sau a ambelor artere cerebrale posterioare dezvoltă un infarct al lobului occipital, iar în stadiile terminale se formează hemoragii secundare (hemoragiile Dure) în mijlocul creierului și în partea superioară a punții Tumorile cerebrale localizate central pot comprima structurile profunde de sus și pot apăsa partea superioară a trunchiului cerebral sub manta (hernie centrală), care este însoțită de somnolență, stupoare și comă cu constricție simetrică a pupilelor și tulburări de ritm respirator Hernia cerebelului în foramen magnum Medula oblongata și părțile infero-mediale ale cerebelului (în principal amigdalele) se vor amesteca în canalul rahidian cervical sub presiunea tumorilor din fosa craniană posterioară sau din partea centrală a creierului Un semn precoce poate fi tensiunea în mușchii gâtului, care se transformă în rigiditate decerebrată, comă, insuficiență respiratorie și se termină cu stop respirator Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Punerea sub marginea liberă a falx cerebrum Partea medială a uneia dintre emisfere, în cele mai multe cazuri girusul cingulat, se deplasează în direcția opusă sub semiluna durei mater, strângând uneori artera cerebrală anterioară cu dezvoltarea unui infarct al părții mediale a lobului frontal Acest proces este mai ușor de diagnosticat prin RMN și arteriografie decât prin tabloul clinic IMAGINĂ CLINICĂ În general, tumorile cerebrale apar în unul din trei moduri: Simptome cerebrale (alterarea conștienței, cefalee), crize epileptice (parțiale sau generalizate), tulburări neurologice focale cu creștere lentă (afazie, hemipareză etc ), manifestându-se individual sau în diverse combinații Semne de creștere a presiunii intracraniene (dureri de cap, vărsături, somnolență, edem al discului optic) ca manifestări ale unui proces volumetric sau de implicare a meningelor (carcinomatoză meningeală) Manifestări specifice unei anumite localizări a tumorii Principalele caracteristici clinice ale tumorilor intracraniene care provoacă aceste sindroame sunt prezentate în tabel - și în fig - și Problemele de diagnostic și tratament sunt luate în considerare separat Orez CT cu contrast a evidențiat metastaze multiple de cancer bronhogen Fiecare focar este înconjurat de o zonă de edem Capitolul Tumori intracraniene și sindroame paraneoplazice Tabelul Tumori care prezintă tulburări de conștiență, dureri de cap, convulsii epileptice sau tulburări neurologice focale (creșterea ICP se dezvoltă mai târziu) Notă de nume Glioblastomul multiform și astrocitomul anaplazic (vezi Fig ) % din toate tumorile intracraniene, % din toate glioamele; apar în principal în emisferele cerebrale, dar se pot dezvolta în toate părțile creierului și măduvei spinării, au o creștere semnificativă infiltrativă; speranța de viață în majoritatea cazurilor este de aproximativ luni Astrocitoame (grad scăzut; vezi Figura ) - % glioame cerebrale; la adulți, ele sunt mai des localizate în emisferele cerebrale, la copii - în trunchi și cerebel, o tumoare cu creștere lentă, cu tendință de a forma chisturi; speranța de viață este de mulți ani Gliom oligodendro - % din glioame intracraniene; localizat mai des în lobii frontali; în creștere lent; speranța de viață de mulți ani cu un grad scăzut de malignitate; se poate calcifica; adesea amestecată cu astrocitomul, chimioterapia este eficientă Ependimom De obicei localizat în ventriculul al patrulea (în special la copii), conus medular și filum terminal, speranța de viață depinde de gradul de anaplazie Meningiomul (vezi Figura ) Constituie % din toate tumorile intracraniene, se dezvoltă adesea în decada a șaptea de viață, predomină la femei; localizat de obicei în șanțul silvian, regiunea parasagitală superioară, bulbul olfactiv, aripa pterigoidiană, tuberculul șeii turcești, unghiul cerebelopontin, canalul rahidian, crește foarte lent, simptomele depind de localizarea tumorii; posibilă îndepărtare chirurgicală Limfomul cerebral primar (vezi Fig ) Se poate dezvolta în toate părțile creierului (una sau mai multe leziuni), adesea în apropierea ventriculilor, de obicei la vârsta adultă; LCR conține adesea limfocite, celule mononucleare și celule tumorale; grupul de risc este format din persoane cu imunosupresie, mai ales cu SIDA; speranța de viață este mai mică de de luni, tratamentul constă în corticosteroizi, radioterapie și metotrexat Parciveom metastatic Trei tipuri principale (V) de creier - unul sau mai multe focare în emisferele cerebrale sau în alte departamente; metastaze în cancerul de plămâni, sân, melanom, colon, rinichi; ( ) craniu și dura mater - în cancerul de sân și prostată, mielom multiplu; poate comprima măduva spinării, nervii cranieni și glanda pituitară; ( ) pia mater - carcinomatoză sau infiltrație leucemică a pia mater și a rădăcinilor nervilor cranieni și spinali; speranța medie de viață cu carcinomatoză a membranelor este de luni; speranța de viață cu metastaze osoase este mai lungă Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Tabelul Tumori care conduc în principal la creșterea ICP și hidrocefalie; simptomele neurologice focale sunt mai puțin pronunțate Notă de nume Meduloblastomul și astrocitomul chistic al cerebelului Afectează mai ales copiii de la la ani, începe cu letargie, vărsături, dureri de cap; mai târziu se unesc strabismul, mersul ataxic, căderile și edemul papilar Ependimomul și papilomul plexului coroid Tabloul clinic este asemănător meduloblastomului, dar mai prelungit; două treimi dintre pacienți prezintă simptome cauzate de creșterea ICP, în restul cazurilor se observă vărsături, disfagie, parestezii ale membrelor, amețeli Hemangioblastom al cerebelului (boala Hippel-Lindau) Tip dominant de moștenire; adesea asociate cu angiom retinian și policitemie, se pot dezvolta, de asemenea, leziuni multiple ale măduvei spinării și siringomielie Pineocitomul (inclusiv germinomul pineal și teratomul) Debutul în adolescență și vârsta adultă timpurie, simptomele sunt cauzate de creșterea ICP; paralizia privirii în sus și lipsa răspunsului pupilar la lumină (sindromul Parino) Chist coloid al ventriculului al treilea Simptome de creștere episodică sau persistentă a ICP (dureri de cap) și hidrocefalie Craniofaringiom La copii și adolescenți - pubertate și creștere întârziată, diabetul insipid este combinat cu pierderea vederii din cauza leziunii nervului optic și chiasmei, la adulți - tulburări de vedere, simptome de hidrocefalie, simptome piramidale și hipotalamice minore Gliomatoza creierului Infiltrație difuză a emisferelor cerebrale, răspândindu-se prin corpul calos; apatie, demență cu adaos de simptome de leziuni focale ale lobilor frontali CT și RMN pot detecta aproape toate tumorile intracraniene, acestea fiind necesare atunci când se examinează pacienții cu simptome generalizate sau focale în creștere de leziuni cerebrale sau unul dintre sindroamele tumorale patognomonice În unele cazuri, este dificil să distingem o tumoare de un abces sau de altă boală Radiografia toracică și alte investigații de rutină trebuie efectuate în toate cazurile pentru a exclude natura metastatică a leziunii cerebrale, care se poate prezenta ca leziuni unice sau multiple Examenul LCR poate detecta celule tumorale sau modificări biochimice caracteristice carcinomatozei Capitol Tumori intracraniene și sindroame paraneoplazice membranelor, dar LP nu se efectuează de obicei pentru tumorile cerebrale mari De regulă, este necesară confirmarea histologică a diagnosticului cu o biopsie Diagnosticul diferenţial principal se realizează cu o leziune infecţioasă (abces) Tabelul Sindroame tumorale speciale: predomină simptomele focale; simptomele cerebrale și o creștere a presiunii intracraniene se unesc mai târziu sau lipsesc Notă de nume Neurinom al nervului vestibulocohlear De obicei solitar; poate fi o singură manifestare a neurofibromatozei (tip ) sau bilaterală (tip II, autosomal dominant); hipoacuzie neurosenzorială unilaterală, pierderea echilibrului, mai târziu - slăbiciune a mușchilor faciali și pierderea sensibilității, ataxie a membrelor pe partea laterală a leziunii, tulburări de mers, creșterea presiunii intracraniene Tumora a corpului carotidian Tumora nedureroasă la bifurcația arterei carotide comune sub unghiul mandibulei, crește lent, comprimă nervii cranieni IX-XI și nervii simpatici; rar - forme familiale și leziuni bilaterale Adenoame hipofizare (cu sella turcică mărită, sindromul sela turcică goală exclus la CT sau RMN) Vezi și p Prolactinoame (de obicei adenoame cromofobe acromatice, uneori eozinofile) Acromegalie și gigantism (adenom eozinofil) Boala Cushing (adenom bazofil sau nonbazofil) Incidența crește odată cu vârsta, cefaleea, hemianopsia bitemporală sau tulburările vizuale datorate leziunilor concomitente ale concomitentului optic ; șaua turcească este extinsă; hipotiroidism, insuficiență suprarenală, la femei - amenoree, galactoree, niveluri crescute de prolactină seric (> ng/ml); la bărbați - impotență Hiperproducție de hormon de creștere; înainte de închiderea epifizelor - gigantism; după închiderea epifizelor - acromegalie Hiperproducție de ACTH, șaua turcească nu este extinsă, obezitate cu depunere predominantă de grăsime pe corp, striuri, hirsutism, hipertensiune arterială; glucozurie, amenoree, osteoporoză, slăbiciune musculară a membrelor proximale, tulburări mentale Meningiom de creasta sfenoidala Afecteaza predominant femeile, varsta medie de ani, exoftalmie unilaterala, usoara proeminenta a templului, anosmie, pareza muschilor oculari, orbire unilaterala Meningiomul olfactiv ^£Rose Persoane în vârstă; anosmie și semne de afectare a lobului frontal; niveluri crescute de proteine în LCR Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Tabelul Sindroame tumorale speciale: predomină simptomele focale; simptomele cerebrale și o creștere a presiunii intracraniene se unesc mai târziu sau lipsesc (sfârșit) Notă de nume Meningiom sella turcică Vârstnici, predominant femei, hemianopsie bitemporală cu șa turcică normală Gliomul trunchiului cerebral apare în cea mai mare parte la copii, simptome progresive de afectare a nervilor cranieni și a căilor; mai târziu, o creștere a ICP; prognosticul depinde de gradul de anaplazie Gliomul nervului optic și chiasma Mai ales copii și adolescenți, uneori pe fondul neurofibromatozei; pierderea progresivă a vederii cu atrofie a nervului optic sau afectarea vederii în concordanță cu afectarea chiasmei Cordomul Cel mai adesea localizat pe clivus și joncțiunea sacrococcigiană; sindromul caudei equina sau simptome multiple ale nervilor cranieni cu surditate conductivă, dureri faciale și ataxie Tumori ale sinusurilor nazofaringiene și paranazale Disfuncția mai multor nervi cranieni superiori; creșterea excesivă a țesutului nazofaringian; distrugerea oaselor bazei craniului Tumori în foramen magnum Durere în spatele capului și ceafa; o combinație de simptome de leziuni ale nervilor cranieni inferiori, măduvei spinării cervicale și cerebelului Tumorile superficiale precum meningioamele sau neurinoamele vestibulocohleare pot fi îndepărtate complet Meningioamele bazei creierului (aripile osului sfenoid, șanțul olfactiv, tuberculul șeii turcești și fosa posterioară) se pot infiltra în țesutul osos, ceea ce le permite să fie îndepărtate doar parțial În acest caz, se efectuează suplimentar radioterapia În cazul glioamelor, cel mai adesea se efectuează o biopsie cu îndepărtarea parțială a tumorii, urmată de radioterapie până la cGy timp de - săptămâni și, în unele cazuri, de terapie medicamentoasă anticanceroasă În glioblastomul multiform, acest tratament prelungește viața cu doar câteva luni Dexametazona este utilizată pentru a reduce edemul cerebral În limfomul cerebral primar, se poate folosi metotrexat intravenos, iar în unele cazuri este posibil să se obțină o îmbunătățire temporară prin radioterapie Corticosteroizii dau un efect pronunțat, dar extrem de de scurtă durată, sub forma unei scăderi a Capitolul simptome clinice și radiologice, care pot fi utilizate în scopuri de diagnostic La bolnavii de SIDA, este adesea dificil de determinat dacă leziunea cerebrală este un limfom primar sau un abces toxoplasmatic; răspunsul la această întrebare oferă de obicei definiția anticorpilor și efectul tratamentului cu antibiotice Este necesară abilități terapeutice speciale pentru a evita efectele dăunătoare semnificative ale terapiei cu radiații asupra arterelor, creierului, nervilor cranieni și glandei pituitare Toate medicamentele anticancer au, de asemenea, efecte neurotoxice Tumorile care conduc la hidrocefalie sau dezvoltarea unor sindroame focale specifice necesită combinații speciale de tratament chirurgical și radioterapie SINDROME PARANEOPLASTICE Acestea includ tulburări neurologice în neoplasmele maligne care nu sunt asociate cu afectarea directă sau compresia sistemului nervos Se crede că tumorile care provoacă aceste tulburări produc enzime, hormoni sau anticorpi sau modifică răspunsul organismului la o infecție virală care atacă sau reacționează încrucișat cu sistemul nervos S-au găsit mai mulți anticorpi importanți pentru diagnosticarea unui proces paraneoplazic; unii dintre aceşti anticorpi joacă un rol patogenetic Anticorpii asociați cel mai frecvent cu anumite sindroame sunt discutați mai jos Trebuie menționat că adesea sindroamele neurologice se dezvoltă mai devreme decât se manifestă tumora primară Cele mai frecvente sindroame paraneoplazice și capitolele care le discută mai detaliat sunt prezentate mai jos Polineuropatie Cel mai adesea se prezintă sub forma unei pierderi subacute în curs de dezvoltare a sensibilității la nivelul extremităților distale și a hiporeflexiei (cap ) În cele mai multe cazuri, cancerul pulmonar este detectat, iar anticorpii anti-Hi sunt adesea detectați în serul sanguin Una dintre variantele observate în limfom și uneori în alte tipuri de neoplasme maligne este ganglionopatia senzorială (neuronopatia), manifestată prin ataxie și pierderea rapidă a tuturor tipurilor de sensibilitate la nivelul trunchiului și membrelor Polimiozita si dermatomiozita De obicei aceste boli inflamatorii musculare sunt idiopatice, dar în unele cazuri ele, în special dermatomiozita, sunt cauzate de malignitate (cap ) Sindromul este reprezentat de slăbiciune proximală progresivă și o creștere a concentrației de CPK în serul sanguin Anticorpii nu sunt detectați Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Sindromul miastenic Eaton-Lambert În cele mai multe cazuri, este combinată cu cancerul pulmonar Sindromul se caracterizează prin slăbiciune musculară, în principal la nivelul membrelor proximale, stingerea reflexelor și tulburări vegetative (cap ) Un semn de diagnostic pentru EMG este o creștere a potențialului de acțiune al mușchiului în timpul stimulării repetate (în miastenie, potențialul de acțiune, dimpotrivă, scade) Baza patofiziologică a sindromului este formarea de anticorpi la canalele de calciu ale membranei musculare presinaptice Degenerescenta cerebeloasa Acest sindrom paraneoplazic relativ frecvent se caracterizează prin ataxie subacută, uneori severă și invalidantă Cel mai adesea apare în cancerul ovarian și de sân și în mai mult de jumătate din cazuri este combinat cu apariția de anticorpi împotriva celulelor Purkinje în serul sanguin, așa-numiții anticorpi anti-Wo Sindromul opsoclon-mioclon este foarte specific pentru neuroblastomul copilăriei, dar poate apărea și la adulții cu cancer pulmonar și alte neoplasme, în special cancerul de sân, în care sunt adesea detectați anticorpi anti-Ki Encefalita tulpină și "limbic" (temporal medial) Acest proces inflamator focal se caracterizează prin confuzie și pierderea memoriei și este combinat cu diferite neoplasme Encefalita limbică apare cel mai adesea în cancerul de sân și formarea anticorpilor anti-Ni menționați mai sus Leziunea trunchiului se manifestă printr-o varietate de sindroame, dintre care tulburările oculomotorii devin adesea primele Anticorpii anti-Hi pot fi detectați sau, în cazuri de cancer testicular și alte organe, anticorpi anti-Ma detectați recent; aceste sindroame se pot dezvolta simultan și se pot combina cu neuropatia senzorială paraneoplazică Mielopatie necrotică și neuropatie motorie Acestea sunt sindroame destul de rare de natură necunoscută, combinate cu diferite tipuri de cancer Primele trebuie diferențiate de leziunile metastatice intramedulare ale măduvei spinării, care sunt mai frecvente; acesta din urmă seamănă cu o imagine ABS LITERATURĂ Dawson, D M Medicamente antineoplazice // Boli ale sistemului nervos, ed a II-a / A K Asbury, G M McKhann, IV I McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, , p - DeAngelis LM Managementul actual al limfomului primar al sistemului nervos central // Oncologie - - Voi - P Numărul fulgi de nea și fulgi de nea DeAngelis L М Tumori cerebrale // N Engl J Med - - Sine - P Glantz MJ, Rottenberg DA Efectele nocive ale radiațiilor asupra sistemului nervos // Bolile sistemului nervos, ed a -a / AK Asbury, GM McKhann, WI McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, pp - Henson RA, Urich H Cancerul și sistemul nervos Oxford , Marea Britanie : Blackwell , Levine J , Schmidek HH (eds ) Genetica moleculară a tumorilor sistemului nervos New York: Wiley-Liss, pp - PosnerJ P Complicaţiile neurologice ale cancerului Philadelphia : FA Davis , Russell DS, Rubinstein LJ Patologia tumorilor sistemului nervos, ed a -a Baltimore : Williams & Wilkins , CAPITOLUL Infecții ale sistemului nervos cauzate de bacterii, ciuperci, spirochete, paraziți și sarcoidoză INFECȚII BACTERIENE Cele mai frecvente infecții bacteriene ale sistemului nervos includ (în ordinea descrescătoare a incidenței): meningita, abcesul cerebral, empiem subdural, tromboflebita septică a sinusurilor durale și encefalita bacteriană focală În aceste boli și în alte boli, bacteriile pătrund în creier printr-una dintre următoarele căi: hematogen (de exemplu, cu septicemie sau embolie infecțioasă), contact din părțile infectate ale craniului (urechi, sinusuri, focare de osteomielita), cu traumatism penetrant la nivelul craniu sau intervenție chirurgicală Meningita bacteriană apare atunci când apare o infecție bacteriană în meningele pia și arahnoide și în LCR care circulă între ele Deoarece spațiul subarahnoidian al creierului, măduvei spinării și nervilor optici este obișnuit, agentul infecțios (fie sânge sau celule tumorale), după ce a pătruns într-o parte, se răspândește în toate celelalte Astfel, meningita este întotdeauna o leziune cefalorahidiană În plus, din spațiul subarahnoidian, infecția trece la ventricule și la ependimul acestora Toate structurile spălate de LCR - ependim, plexurile coroidiene, zonele arahnoide ale nervilor cranieni și spinali, suprafața venelor și arterelor - sunt, de asemenea, afectate de infecția meningeală Epidemiologie Cele mai frecvente bacterii care cauzează meningita sunt Streptococcus pneumoniae (pneumococ), Neisseria meningitides (meningococ), Haemophilus influenzae (haemophilus influenzae) și Listeria monocytogenes (listeria) Acești agenți patogeni sunt omniprezenti; incidența este aproximativ aceeași pe tot parcursul anului Meningita meningococică poate provoca epidemii aproximativ o dată la ani Această formă de meningită este cea mai frecventă la copii și adolescenți, dar poate apărea și în Capitolul adultii Meningita cauzată de Haemophilus influenzae afectează în principal copiii cu vârsta cuprinsă între luni și ani, dar recent a fost înregistrată din ce în ce mai mult la persoanele de peste de ani; incidenţa copiilor este în scădere în ţările dezvoltate datorită vaccinării Meningita pneumococică predomină la copiii mici și la vârstnici, este mai frecventă în anemia falciformă și la pacienții cu fractură de craniu sau splenectomie Meningita cauzată de infecția cu Escherichia coli (Escherichia coli), Staphylococcus aureus (staphylococcus), streptococi de grup A, Klebsiella, Pseudomonas, Proteus (Proteus) și Listeria toposutogenes se dezvoltă în principal pe fondul imunodeficienței, inclusiv după traume și intervenții neurochirurgicale a unui șunt ventricular Patogenie și anatomie patologică Căile obișnuite de intrare a bacteriilor în membranele meningeale sunt prezentate mai sus De îndată ce bacteria intră în LCR, se dezvoltă o reacție inflamatorie acută, în principal în vasele pieei mater În câteva ore, vasele se dilată, începe exudarea proteinelor plasmatice și migrarea neutrofilelor Exudatul continuă să se acumuleze în următoarele zile Limfocitele și celulele plasmatice apar apoi în pia-mater ca parte a răspunsului imun Se pot forma cheaguri în venele piale, ducând la infarct cerebral Dacă exudatul blochează spațiul subarahnoidian la nivelul trunchiului cerebral și foramenului Luschka și Magendie, se dezvoltă hidrocefalie hipertensivă Este posibilă și ependimita la nivelul apeductului Sylvian, care împiedică curgerea LCR Exudatul purulent din spațiul subarahnoidian poate afecta rădăcinile nervilor cranieni Deși bacteriile nu pătrund în țesutul cerebral, endotoxinele lor, trecând prin învelișul moale și prin spațiile perivasculare (spațiile Virchow-Robin), provoacă edem subpial și chiar necroză focală neinflamatoare superficială Infecția se poate răspândi prin arahnoidul subțire (mai ales la copii), provocând inflamații în spațiul subdural și higrom (vezi mai jos) Dacă nu se efectuează un tratament adecvat al meningitei, se pot dezvolta arterită și tromboză, infarct cerebral și hidrocefalie tablou clinic Manifestările frecvente ale meningitei la adulți și la copiii mai mari sunt febră, cefalee severă, rigiditatea gâtului, crize epileptice generalizate, diferite grade de somnolență și tulburări de conștiență, uneori progresând spre comă Convulsiile sunt mai frecvente la nou-născuți și copiii mici Iritația membranelor se manifestă prin rigiditatea mușchilor cervicali, flexia involuntară a picioarelor în articulațiile șoldului și genunchiului atunci când se încearcă aducerea bărbiei la stern (simptomul lui Brudzinsky) și Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice de asemenea, incapacitatea de a îndrepta complet picioarele în articulațiile genunchiului (simptomul lui Kernig) La copiii mici și nou-născuții, la care meningita este adesea fatală, infecția este însoțită de febră, tensiune fontanele, vărsături, letargie și, în unele cazuri, convulsii și poate să nu existe rigiditate a gâtului Conform anumitor date clinice, agentul cauzal al meningitei poate fi presupus: Erupții petehiale și hemoragice și scăderea tensiunii arteriale - meningită meningococică cu sindrom Waterhouse-Friderichsen (erupții similare pot apărea cu unele infecții cu enterovirus) Șunturi ventriculo-atriale sau ventriculoperitoneale, traumatisme craniene sau intervenție neurochirurgicală - stafilococi sau agenți cauzali ai infecțiilor spitalicești Infecția căilor respiratorii superioare sau a urechii medii la copii - Haemophilus influenzae Imunitate redusă - S pneumoniae, L toposutogenes, E coli, micobacterii Leziuni infecțioase ale urechii medii, sinusurilor paranazale, plămânilor, valvelor cardiace la adulți - S pneumoniae sau infecții mixte, inclusiv microorganisme anaerobe Cercetare suplimentară Cea mai importantă metodă de diagnostic de laborator este LP cu studiul lichidului cefalorahidian În cazul meningitei, presiunea LCR este de obicei crescută (de la la mm de coloană de apă); lichidul este tulbure din cauza amestecului de celule, în principal leucocite (de la câteva sute la în mm ); Colorația Gram arată bacterii, creșterea proteinelor ( până la mg/dL), scăderea glucozei ( ani cefalosporine de generația a -a + vancomicină + ampicilină Imunitate redusă Vancomicina + ampicilină + ceftazidimă Fractura bazei craniului Cefalosporine de generația a treia + vancomicină Lovitură la cap; neurochirurgie Vancomicină + ceftazidimă Bypass LCR Vancomicina + ampicilină + ceftazidimă * Începând cu vârsta de luni, terapia alternativă este meropenem plus vancomicină Cu o alergie severă la penicilină, vancomicina este prescrisă în combinație cu cloramfenicol (pentru infecția meningococică) și trimetoprim cu sulfametoxazol (pentru infecția cu Listeria) La pacienții cu tulpini de pneumococ rezistente la antibiotice, există o probabilitate mare de eșec al tratamentului cu cloramfenicol Sunt necesare măsuri preventive Toți contactele, în special copiii, ar trebui să primească rifampicină ( mg/kg la fiecare ore pe cale orală timp de zile) Imunizarea eficientă împotriva Neisseria meningitides recomandată în timpul epidemiei Copiii cu vârsta mai mare de luni trebuie vaccinați împotriva H influenzae cu un vaccin conjugat nou dezvoltat Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Tabelul Dozele recomandate de medicamente antibacteriene pentru meningita bacteriană la adulții cu funcție renală și hepatică normală Medicament antibacterian Doză zilnică Interval de dozare, h Amikacină mg/kg Ampicilină g - Cefotaxima - g - Ceftazidimă g Ceftriaxonă g - Cloramfenicol - g Gentamicină - mg/kg Nafcilină - g Oxacilină - g Benzilpenicilină milioane de unități Rifampicina mg Tobramicină - mg/kg Trimetoprim-sulfametoxazol mg/kg - Vancomicină , - g - Dacă nu se indică altfel, medicamentul se administrează intravenos Este necesar să se controleze concentrația medicamentului în serul sanguin Pentru meningita pneumococică se recomandă doze mai mari Administrat oral Doza se calculează în funcție de trimetoprim La pacienţii în stare critică, concentraţiile de LCR trebuie monitorizate % Bacteoial * EniesAlit Asa de În endocardita bacteriană acută și subacută, este posibilă embolia bacteriană la nivelul creierului; în endocardita subacută, bacteriile sunt de virulență scăzută și nu duc la abces cerebral Complicațiile mai frecvente includ reacții meningeale aseptice și infarcte mici, uneori cu apariția sângelui în LCR; anevrismele micotice sunt mai rar întâlnite Embolia în endocardita bacteriană acută este însoțită de dezvoltarea abceselor miliare, a infarctelor, a mici hemoragii și a meningitei bacteriene; abcesele mari sunt rare Tratamentul pentru variantele acute și subacute se adresează endocarditei și septicemiei Capitolul Tabelul Antibioterapie specifică pentru meningita acută Microorganism Terapie standard Terapie alternativă bacterii Haemophilus influenzae neproducător de ampicilină Cefalosporină de a treia generație ; cloramfenicol p-lactamaza producerea Cefalosporinei III Cloramfenicol; cefepimă generarea p-lactamazei Neisseria meningitidis Benzilpenicilină sau a treia cefalosporină ampicilină generația , cloramfenicol Streptococcus pneumoniae Benzilpenicilină sau a treia cefalosporină Penicilina ampicilină generația , cloramfenicol; MIC seric - vancomicină plus rifampină - mm Hg) și se manifestă prin cefalee, greață și vărsături, Capitolul Boli cerebrale tulburări de vedere datorate hemoragiilor retiniene, exsudatelor și edemului discului optic, convulsiilor epileptice și confuziei În plus, pot apărea semne de complicații cerebrale mai frecvente ale hipertensiunii arteriale severe (hemoragie, infarct) În eclampsie și leziuni renale acute, în special la copii, simptome similare encefalopatice și convulsii epileptice se dezvoltă la niveluri mai scăzute ale tensiunii arteriale decât encefalopatia hipertensivă Examenul morfologic evidențiază numeroase infarcte cerebrale minuscule datorate necrozei fibrinoide a arteriolelor și capilarelor și ocluziei acestora de către trombi de fibrină Aceste leziuni au ca rezultat zone mari exsudative de edem cerebral, mai pronunțat în lobii occipitali, dând un model de leziune caracteristic la CT și RMN Arterita arterelor cerebrale Acest nume include o varietate și numeroase boli inflamatorii ale arterelor creierului Unul dintre grupuri este arterita cu celule gigantice arterita temporala, arterita granulomatoasa a creierului, aorto-arterita (boala Takayasu) Alte grupuri includ periarterita nodosă, arterita de tip Churg-Strauss, granulomatoza Wegener, lupusul eritematos sistemic, boala Behcet, arterita postherpetică și arterita SIDA AVC cu migrenă La un număr mic de pacienţi după un atac de migrenă (vezi capitolul ), poate rămâne un defect neurologic rezidual În plus, în cazuri rare, pacienții cu migrenă dezvoltă atacuri asemănătoare TIA la o vârstă mai înaintată Cel mai adesea, se manifestă ca parestezii sau afazii larg răspândite care apar după o cefalee unilaterală minoră Boli mitocondriale Accidentul vascular cerebral și AIT sunt manifestări caracteristice ale unui sindrom care include, în plus, miopatie, acidoză lactică, vărsături recurente, crize epileptice focale sau generalizate și encefalopatie (MELAS) În cele mai multe cazuri, boala se manifestă în copilărie, însoțită de întârzierea creșterii; tulburări mai ușoare pot fi observate și la adulți sub formă de migrenă și episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral TROMBOZA VENELOR SI SINUSURILOR CREIERULUI Tromboflebita septică, de obicei asociată cu meningită sau infecții ale urechii sau sinusurilor, a fost discutată în cap Ocluzia incompletă a venelor și sinusurilor creierului este mult mai frecventă, însoțită de o serie de probleme neurologice importante Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice simptome Diagnosticul acestei afecțiuni este dificil, cu excepția situațiilor clinice care sugerează tromboză venoasă, care includ: utilizarea contraceptivelor orale, perioada postpartum sau postoperatorie, stări de hipercoagulabilitate în neoplasmele maligne și boală cardiacă congenitală cianotică, cașexie neonatală, anemia falciformă, sindrom antifosfolipidic, mutație a genei care codifică factorul de coagulare V, insuficiența proteinelor S sau C, insuficiența antitrombinei III, rezistența la proteina C activată, eritremie sau eritrocitoză, trombocitemie; hemoglobinurie paroxistică nocturnă În cazuri rare, tromboza apare după o leziune cerebrală traumatică sau cauza acesteia rămâne neclară În general, progresia lentă a tulburărilor neurologice care indică leziunile lobilor fronto-parietali, prezența simptomelor de leziuni cerebrale multiple care nu corespund cu aportul de sânge arterial, dezvoltarea precoce a crizelor epileptice și tendința de hemoragie favorizează tromboză venoasă mai degrabă decât tromboză arterială Anumite sindroame sunt destul de patognomonice pentru tromboza unor vene sau sinusuri individuale Odată cu tromboza sinusului sagital, hipertensiunea intracraniană se dezvoltă cu dureri de cap, vărsături, edem al capului nervului optic (fără semne de hidrocefalie), care se asociază uneori cu infarct hemoragic Această tromboză trebuie exclusă dacă se suspectează hipertensiune intracraniană benignă (vezi capitolul ) O imagine similară se dezvoltă cu tromboza venei jugulare sau a sinusului lateral Principalele caracteristici ale trombozei venei cerebrale superficiale includ dezvoltarea unor infarcte hemoragice mari în cortex și zonele adiacente ale medulei albe și crize epileptice Deoarece în majoritatea cazurilor tromboza venelor corticale se dezvoltă din trombii sinusului sagital, infarctele hemoragice sunt localizate în regiunea parasagitală a ambilor lobi parietali, mai rar în ambii lobi frontali; sunt însoțite de cefalee, parapareză sau hemipareză cu leziune primară a piciorului Localizarea diversă a infarctelor reflectă localizarea variabilă a principalelor vene superficiale ale creierului Semnele de tromboză ale sinusului cavernos anterior sunt chemoza și exoftalmia pronunțate în combinație cu afectarea III, IV, VI și a primei ramuri a nervilor cranieni V La ocluzia neuroimagistică a sinusului sagital superior se manifestă ca un infarct hemoragic paramedian superficial în regiunea parietală, adesea bilateral CT îmbunătățită, arteriografia (fază venoasă) și venografia RM facilitează foarte mult diagnosticul prin identificarea cu precizie a locației ocluziei venoase CT cu contrast poate lipsi umplerea sagitală posterioară Capitolul sinus ("simptom delta gol") Presiunea lichidului cefalorahidian este crescută, acesta poate conține un amestec de sânge Terapia anticoagulantă începe cu administrarea heparinei timp de câteva zile și continuă cu warfarină Este combinat cu medicamente antibacteriene dacă se suspectează natura infecțioasă a trombozei (un eveniment rar în prezent) Această terapie poate salva viața pacientului în unele cazuri, dar rata globală a mortalității este încă ridicată din cauza dezvoltării infarctelor venoase hemoragice extinse În anumite circumstanțe, terapia trombolitică cu administrare intravenoasă locală sau sistemică de medicamente este eficientă, dar această tactică este de obicei utilizată deja în cazuri extrem de severe - cu dezvoltarea stupoare sau comă și o creștere semnificativă a presiunii LCR MANAGEMENTUL PACIENTULUI CU AVC Atunci când tratează un pacient cu un accident vascular cerebral, medicul se confruntă cu o mare varietate de probleme, fiecare dintre ele trebuie abordată în mod corespunzător, în funcție de starea clinică a pacientului și de boala de bază Odată cu dezvoltarea comei pe fundalul unui accident vascular cerebral (hemoragie hipertensivă sau subarahnoidiană masivă, infarct hemisferic extins sau tulpină), se efectuează numai terapia simptomatică Tromboliza pentru ocluzia unei artere bazilare, îndepărtarea unui hematom cerebelos sau cerebral sau infarctul cerebelos sau emisferic pot salva viața unor pacienți, cu excepția cazului în care se dezvoltă comă profundă Drenajul hidrocefaliei după hemoragia subarahnoidiană sau accidentul vascular cerebral cerebelos poate da rezultate uimitoare Dezvoltarea sau terminarea recentă a AVC fără dezvoltarea comei este o situație clinică destul de comună Este necesar să se determine tipul de accident vascular cerebral folosind metode clinice și de laborator de examinare și să se prescrie tratamentul în conformitate cu recomandările de mai sus Pacienții cu AVC au nevoie de reabilitare pe termen lung și de prevenire a accidentelor vasculare cerebrale recurente De mare importanță este diagnosticul diferențial de tromboză și embolie Sursa acestora din urmă poate fi inima, aorta și vasele mari, ceea ce este specificat folosind monitorizarea VZI, RMN și Holter Când natura trombozei este neclară, este imperativ să se excludă bolile factorilor de coagulare a sângelui, disecția arterială și arterita Este necesar să ne amintim despre clinica de accident vascular cerebral atipic O mică hemoragie subarahnoidiană se poate prezenta doar cu o cefalee, iar ocluzia arterei cerebrale posterioare se poate prezenta cu hemianopsie omonimă Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice ruzhivaya în studiul câmpurilor vizuale Hemoragia la nivelul cerebelului poate fi ascunsă până când pacientul începe să stea în picioare și să meargă Tulburările ușoare de vorbire sunt uneori diagnosticate greșit ca stări de confuzie sau psihoză, iar accidentul cerebral medular lateral ca boală gastrointestinală, infarct miocardic, neuronită vestibulară sau labirintită În cele din urmă, există cazuri de recuperare completă a funcțiilor neurologice după un accident vascular cerebral În această situație, este de asemenea extrem de important să se determine tipul de accident vascular cerebral, să se evalueze starea sistemului cardiovascular, să se studieze ritmul cardiac și factorii de coagulare a sângelui și lipidele din sânge, să se efectueze ecografie carotidiană, RMN și RMN și să se ia măsuri pentru reducerea riscului de o a doua lovitură LITERATURĂ Amarenco R, Cohen A , Tzourio C et al Boala aterosclerotică a arcului aortic și riscul de accident vascular cerebral ischemic // N Engl J Med - - Voi - P Bamett HJM, MohrJ R, Stein В M , Yatsu F M (eds ) Stroke: Fiziopatologie, Diagnostic și Management, ed a -a New York: Churchill Livingstone, Studiu de anticoagulare în zona Boston pentru investigatorii de fibrilație atrială: efectul warfarinei în doză mică în riscul de accident vascular cerebral la pacienții cu fibrilație atrială nonreumatică // N Engl J Med - - Voi - P Caplan LR Boala de circulație posterioară: constatări clinice, diagnostic și management Cambridge, MA: Blackwell, ChesterE M , Agamanolis D R, BankerB Q , Victor M Hypertensive encephalopathy: a clinicopathologic study of cases // Neurology - - Voi - P Crawford PM, West CR, Chadwick D Ж et al Malformații arteriovenoase ale creierului: istorie naturală la pacienții neoperați // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - -Voi -P Comitetul executiv pentru studiul aterosclerozei carotide asimptomatice: endarte-rectomie pentru stenoza arterei carotide asimptomatice // JAMA - - Voi - P Fisher С M Accident vascular cerebral lacunar și infarcte: o revizuire // Neurologie - -Voi - P Fisher С M Acompanii de migrenă târzie ca cauză a atacurilor ischemice tranzitorii inexplicabile // Can J Neurol Sci - -Voi - P Jacobs K , Moulin T , Bogousslavsky J și colab Sindromul AVC al trombozei venei corticale // Neurologie - - Voi - P Kase CS, Caplan LR Hemoragie intracerebrală Boston: Butterworth-Heinemann, Kubik CS, Adams RD Ocluzia arterei bazilare: un studiu clinic și patologic U Brain - - Voi - P Глава Цереброваскулярные заболевания Institutul Rațional de Neurologică! Disorders and Stroke rt-PA Stroke Study Group: activator tisular de plasminogen pentru accident vascular cerebral ischemic acut // N Engl J Med - - Voi -P Neurologie în practică: boli cerebrovasculare // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi (Supl ) - P - f^orth American Symptomatic Carotid Endarterectomy Trial Colaboratori: efectul benefic al endarterectomiei carotide la pacientii simptomatici cu stenoza carotidiana de grad inalt Ц N Engl J Med - - Voi - P Pessin MS, Duncan GW, MohrJ P , Poskanzer DC Caracteristici clinice și angiografice ale atacurilor ischemice tranzitorii carotidiene // N Engl J Med - - Voi - P Qureshi A , Turhim S , Broderick JP et al Hemoragie intracerebrală spontană // N Engl J Med - - Voi - P Ropper AH, Davis KR Hemoragii cerebrale lobare: sindroame clinice acute în de cazuri // Ann Neurol - - Voi - P Schievink WI Anevrisme intracraniene // N Engl J Med - -Voi - P Shields RW Jr , Laureno R , Lachman T , Victor M Hemoragia legată de anticoagulant în embolia cerebrală acută Ц Accident vascular cerebral - - Voi - P Swanson RA Heparină intravenoasă pentru accidentul vascular cerebral acut: ce putem învăța din megatrials? // Neurologie - - Voi - P Toole JF, Yuson C R, Janeway R Atacurile ischemice tranzitorii: un studiu pe de pacienti // Neurologie - - Voi - P Wiebers DO, WhisnantJ R, Sundt TM, O'Fallon Ž M Semnificația anevrismelor saculare intracraniene nerupte // J Neurosurg - - Voi - P CAPITOLUL Traumatism cranian Trauma craniului este o apariție extrem de frecventă; la un moment dat, aproximativ % din populația lumii este afectată într-o anumită măsură Leziunile craniene severe necesită uneori supravegherea unui neurochirurg, dar cel mai adesea asistența se limitează la tratamentul unei plăgi de țesut moale a capului sau la îndepărtarea unui hematom intracranian Majoritatea pacienților cu traumatism cranian au nevoie doar de intervenții terapeutice, iar neurologul este responsabil de diagnostic și tratament Un neurolog și un medic generalist pot fi chemați să acorde pacientului primul ajutor atât la fața locului, cât și în spital, așa că trebuie să fie familiarizați cu diagnosticul și tratamentul diferitelor tipuri de leziuni craniene În timp de pace, traumatismul cranian este de obicei reprezentat de leziuni nepenetrante (traumatism cranian închis) Termenul de "conmoție" indică o tremurare puternică a creierului atunci când este lovit capul, ceea ce duce la o afectare tranzitorie a funcțiilor acestuia Când creierul este învinețit, înmuierea țesuturilor are loc la locul "impactului" direct și/sau pe partea opusă ("contra-impact") Cu toate acestea, cu o leziune cerebrală, apar o varietate de modificări în structura creierului, cum ar fi edem local, hemoragii petechiale sau mai extinse și ruperea fibrelor nervoase Aproape întotdeauna, aceste modificări sunt suficient de severe pentru a provoca pierderea temporară sau permanentă a conștienței Trebuie distinse două fenomene Primul fenomen este capacitatea creierului de a se mișca în cavitatea craniană separat de structurile osoase datorită faptului că este situat în LCR din craniu Cu o lovitură puternică care pune capul în mișcare (leziune de accelerație), creierul rămâne în urmă mișcării structurilor osoase La impactul cu un obiect imobil (rănire la frânare), mișcarea capului se oprește brusc, dar Capitolul mișcarea creierului continuă În plus, trunchiul cerebral este fixat în fosa craniană posterioară, iar împerecherea duramei îi restrânge mișcarea Ca urmare, în timpul rotației sau rotației emisferelor, cea mai mare deformare are loc la nivelul secțiunilor superioare ale formării reticulare a trunchiului cerebral, provocând simptome de comoție cerebrală Aceasta este cea mai rezonabilă explicație a motivului pentru care o pierdere temporară a conștienței (conmoție) se dezvoltă numai dacă capul se mișcă în timpul impactului Al doilea fenomen, în timpul mișcării de rotație a emisferelor, structurile de suprafață ale creierului sunt deplasate în raport cu neregularitățile osoase ale suprafeței interioare a craniului și pliurile durei mater, ceea ce duce la deteriorarea țesutului cerebral atât la nivelul locul impactului și pe partea opusă a creierului cu dezvoltarea de înmuiere, hemoragii și rupturi ale fibrelor nervoase adiacente Astfel, la o contuzie a creierului apar aceleasi modificari ca si la o contuzie, dar intr-o masura mai mare În unele cazuri, se crede că forțele de rotație separă sau rupe axonii celulelor nervoase din substanța albă a creierului, în special în emisferele parasagitale, corpul calos și trunchiul cerebral, în structurile aflate departe de locul leziunii superficiale Toate aceste procese sunt posibile atât în prezența fracturilor oaselor craniului, cât și în absența acestora Severitatea leziunilor cerebrale în traumatisme se corelează slab cu prezența unei fracturi de craniu Astfel, o leziune cerebrală traumatică aparent ușoară poate fi însoțită de o fractură a osului temporal (și ruptura simultană a arterei meningeale cu dezvoltarea sângerării epidurale) și, dimpotrivă, o comoție cerebrală severă sau o contuzie a creierului este posibilă fără fractură ale oaselor craniului Desigur, energia de impact principal cade asupra structurilor osoase și, provocând o fractură a oaselor craniului, nu este transferată în conținutul craniului Fracturile în sine, în special fracturile bazei craniului, sunt periculoase deoarece pot afecta nervii optici și alți nervi cranieni, precum și aerul (pneumocel) și bacteriile care intră în cavitatea cranienă, iar LCR poate curge în sinusurile paranazale sau în ureche ( rinoree, otoree) În cazul unei fracturi a osului sfenoid sau a șeii turcești, artera carotidă poate fi deteriorată cu formarea unei anastomoze carotido-cavernose sau a tulpinii hipofizare cu dezvoltarea sindromului hipotalamo-hipofizar (în special, diabet insipid) Traumă contondentă în care capul accelerează sau încetinește mișcarea cu o viteză mai mare de - ft / s ( ft \u d , m) (date obținute în experimente pe macaci, poate chiar mai puțin pentru oameni), însoțite de Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice este dat de pierderea instantanee a conștienței pentru câteva secunde, minute sau ore Cu cât perioada de pierdere a conștienței este mai lungă, cu atât este mai mare probabilitatea de contuzie cerebrală, leziuni axonale, hemoragie sau edem local Aceste leziuni pot provoca hemipareză, afazie și alte simptome focale, precum și simptome de deplasare a creierului mediu și hernie temporotentorială (p ) În primele ore după o leziune gravă, moartea cerebrală este posibilă din cauza perturbării centrului respirator al medulei oblongate Mai des, în timpul primei examinări, pacientul, care și-a pierdut cunoștința, își revine deja în fire sau conștiența îi este restabilită rapid (leziune cerebrală traumatică ușoară) Cu o comoție, pacientul trece rapid prin stadiul de somnolență și confuzie și își revine complet Cu o leziune cerebrală, conștiința este afectată pentru o perioadă mai lungă, iar restabilirea funcțiilor neurologice poate fi incompletă Complicațiile diferitelor tipuri de traumatisme craniene închise sunt discutate în continuare Se dezvoltă atunci când sângerează dintr-o arteră meningeală, uneori dintr-o venă, deteriorată de o fractură a osului temporal sau parietal În acest caz, pacientul poate să nu fie deranjat de conștiență, dar după câteva ore, pe măsură ce volumul cheagului de sânge crește, se dezvoltă hemiplegie și comă Diagnosticul se stabilește prin CT, care prezintă un cheag de sânge cu o suprafață netedă convexă adiacent emisferei cerebrale (Fig ) Diagnosticul precoce este extrem de important Dacă hematomul nu este îndepărtat și vasul deteriorat nu este bandajat, atunci moartea este inevitabilă Orez hematom epidural acut; CT fără contrast arată un hematom epidural tipic în lobul frontal al emisferei drepte Capitolul Practic, toate contuziile cerebrale apar hemoragie subarahnoidiană de severitate diferită și, adesea, hemoragie subdurală Acesta din urmă se formează de obicei din cauza rupturii venelor care leagă sistemul venos al creierului și sinusurile durei mater Hemoragia subdurală este clar vizibilă pe CT (Fig ), mai puțin clar pe RMN La un mic hematom subdural acut, singurul simptom poate fi o durere de cap Dacă dimensiunea hematomului este mai mare mai semnificativ, apoi se dezvoltă crize epileptice, confuzie sau comă Adesea, sângerarea venoasă se oprește pe măsură ce ICP crește, ceea ce creează condițiile pentru formarea unui hematom cronic Cheaguri mari de sânge sunt o indicație pentru îndepărtarea lor chirurgicală pentru a opri sângerarea Orez Hematom subdural acut peste emisfera dreaptă cu efect de masă semnificativ (deplasare a creierului), dar edem puțin Hematomul subdural cronic este o situație clinică radical diferită Traumatismele capului, în special la vârstnici, precum și la pacienții care iau anticoagulante, pot fi extrem de minore, iar pacienții uită adesea de el Cu toate acestea, această leziune rupe vena care leagă pia mater și coroida cu sinusurile durei mater, determinând sângele cu presiune scăzută să se acumuleze în spațiul subdural De obicei, se formează un cheag de sânge pe suprafața emisferei (uneori pe ambele părți) În cazuri rare, se formează un hematom între emisfere, în jurul tentoriului sau sub cerebel Cheagul este acoperit cu o capsulă, care se formează din dura mater, înconjoară complet cheagul, fuzionandu-l cu dura mater La - luni după leziune pe măsură ce crește Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice volumul hematomului, compresia și deplasarea structurilor adiacente ale creierului apar odată cu apariția durerilor de cap, somnolență, confuzie, hemipareză, convulsii epileptice și alte simptome focale, cum ar fi afazia RMN și CT (Fig ) arată un hematom și consecințele comprimării țesutului cerebral de către acesta Dacă simptomele sunt severe și în creștere, atunci este necesar un drenaj chirurgical, care de obicei duce la o recuperare completă Cu toate acestea, unii pacienți, în special vârstnicii, pot recidivă Hematoamele mici se pot rezolva de la sine, precum și pe fondul terapiei cu corticosteroizi Orez Hematoame subdurale cronice peste emisferele cerebrale fără deplasarea ventriculilor cerebrali Cursul cronic al procesului provoacă hipotensiune arterială în zona hematomului Încă mai este sânge în interiorul ei Datorită localizării bilaterale a hematomului, nu există o deplasare a creierului în plan orizontal, dar este posibilă comprimarea părților superioare ale trunchiului cerebral Cele mai multe leziuni craniene penetrante sunt cauzate de o rană împușcată, iar dacă centrii vitali sunt afectați direct sau de la o undă de șoc de o intensitate suficientă, moartea survine instantaneu Multe victime ajung la urgente, unde sarcina principală a medicului este de a stabiliza activitatea respiratorie și cardiovasculară Rana trebuie curățată, corpii străini și țesutul necrotic îndepărtați CT este indicat atunci când este necesară o intervenție chirurgicală imediată pentru a opri sângerarea intracraniană sau pentru a îndepărta fragmente de glonț sau fragmente osoase Tratamentul este predominant chirurgical, iar timpul de intervenție este determinat de starea generală a pacientului Îndepărtarea imediată a glonțului și a țesutului cerebral zdrobit nu este de obicei benefică Capitol Leziuni cerebrale traumatice TRATAMENTUL pacienților cu traumatisme craniene Pacienți cu pierdere de scurtă durată a conștienței Managementul pacienților cu comoție cerebrală care și-au recăpătat cunoștința are mai multe caracteristici Pacienții trebuie să fie sub supraveghere medicală până la restabilirea completă a memoriei, atunci este necesar să se organizeze monitorizarea membrilor familiei lor pentru a nu rata eventualele complicații întârziate (hemoragii subdurale și epidurale, sângerări intracerebrale și edem cerebral) Cel mai dificil este managementul pacienților care, după traumatisme, nu au nicio tulburare obiectivă, dar se plâng în mod constant de cefalee, amețeli și iritabilitate La unii pacienți, trauma provoacă anxietate sau depresie anxioasă Într-un alt grup, cu un tip de personalitate premorbidă nevrotică sau depresivă, provoacă decompensare și dizabilitate În al treilea grup, cel mai mic și, aparent, cu cea mai gravă leziune, o examinare mai atentă relevă modificări de personalitate și deficiențe cognitive ascunse Terapia are ca scop tratarea tulburării de bază a pacientului Discuția despre capacitatea unui sportiv de a continua competiția dacă are o pierdere de scurtă durată a conștienței nu se potolește Leziuni craniene severe Dacă medicul, ajuns la fața locului, găsește pacientul inconștient, atunci trebuie efectuată o examinare rapidă înainte ca pacientul să fie transportat În primul rând, este necesar să se determine respirația, permeabilitatea căilor respiratorii, pulsul și tensiunea arterială, precum și să se excludă sângerarea de la o rană cu scalp sau organe interne Leziunea cerebrală traumatică severă cu stop respirator duce în majoritatea cazurilor la stop cardiac; leziunile de această gravitate se termină de obicei cu moartea pacientului Datorită posibilității de deteriorare a coloanei cervicale cu deplasare, care se observă uneori cu o leziune a capului, este necesară imobilizarea coloanei cervicale și prudență la mutarea pacientului Este recomandabil în toate cazurile de traumatism cranian să se asume o leziune combinată a gâtului În spital, primul pas este degajarea căilor respiratorii și restabilirea ventilației adecvate prin intubație traheală Leziunile altor organe ar trebui excluse, în special cavitatea abdominală, piept, coloana vertebrală și oasele tubulare Hipotensiunea arterială persistentă crește probabilitatea de rupere a organelor interne, sângerare în torace sau cavitatea abdominală, fracturi multiple sau traumatisme la nivelul măduvei spinării cervicale Trebuie amintit că hipotensiunea arterială precoce persistentă (tensiune arterială sistolica mg/dL) în serul sanguin Boala este asociată cu o deficiență a enzimei hepatice fenilalaninhidroxilază Urmând o dietă săracă în fenilalanină de la naștere până la vârsta de - ani previne întârzierea psihomotorie În prezent, retardul mintal sever din cauza acestei boli devine rară Cu toate acestea, dacă mamele homozigote cu o concentrație mare de fenilalanină nu sunt tratate, terapia nu se efectuează în timpul sarcinii, atunci copilul se naște cu anomalii datorate leziunilor intrauterine Diagnosticul tulburărilor metabolice la copii Pentru diagnosticul diferențial în acest grup de boli, este recomandabil să se determine ce predomină: deteriorarea albului (oligodendrocite și mielină) sau gri Giava Boli metabolice ereditare ale sistemului nervos entităţi (neuroni) Trăsăturile caracteristice ale primelor (leucodistrofii) sunt paralizia spastică cu sau fără ataxie, pierderea reflexelor tendinoase și afectarea vederii cu atrofie a nervului optic, dar fără modificări retiniene; crizele de epilepsie și retardul mintal se alătură mai târziu Cu afectarea substanței cenușii (poliodistrofie), apar precoce crize epileptice, mioclonie, orbire cu modificări retiniene, scăderea inteligenței; paralizia spastică și simptomele de implicare a căilor senzoriale și motorii sunt manifestări mai recente Bolile de stocare neuronale, distrofia neuraxonală și lipofuscinoza sunt boli care implică substanța cenușie Leucodistrofia metacromatică, globoidă (boala Krabbe) și leucodistrofia sudanofilă sunt reprezentanți ai bolilor cu leziuni ale substanței albe O caracteristică unică a mucopolizaharidozelor este deteriorarea osului și a altor tipuri de țesut conjunctiv În aceste boli, există o acumulare excesivă de lipide în neuroni și polizaharide în țesutul conjunctiv Fiecare dintre aceste tulburări conferă feței un aspect caracteristic, însoțit de o creștere a organelor interne, deformări osoase și tulburări neurologice Sindroamele Gurler și Gunter sunt reprezentanți clasici ai acestui grup; primul are retard mintal, tulburări corneene, nanism, gargoilism (față cu formă bizară), cap mare cu sinostoze, cifoză, mâini late cu degete scurte și hepatosplenomegalie În cazul sindromului Gunther, aceste modificări sunt mai puțin pronunțate și nu există o tulburare a corneei În unele forme ale acestui sindrom, funcțiile mentale sunt relativ conservate, iar pacienții trăiesc până la vârsta mijlocie Tulburările enzimatice care împiedică descompunerea mucopolizaharidelor acide (denumite acum glucozaminoglucani) sau a produselor de acumulare pot fi detectate în țesuturi sau urină prin metode biochimice BOLI METABOLICE EREDITARICE LA COPII TÂRZII ŞI ADOLESCENŢI La această grupă de vârstă, bolile metabolice congenitale se manifestă prin afectarea mai selectivă a sistemului nervos și au o durată mai lungă Deoarece creierul este format în mare parte la această vârstă, simptomele neurologice ale bolilor practic nu diferă de cele la adulți Prin urmare, sindromul dominant devine cheia diagnosticului Cel mai cunoscut din acest grup de sindroame este degenerescenta hepatolenticulara (boala Wilson) Este o tulburare autosomal recesivă Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice ficatul și creierul se manifestă la vârsta de - de ani cu tremor, rigiditate extrapiramidală, distonie, disartrie și disfagie, iar în unele cazuri și ataxie cerebeloasă și demență Simptomul patognomonic al bolii este descoperirea inelului Kaiser-Fleischer, care se formează treptat din depozitele de cupru din straturile profunde ale corneei În centrul acestei boli, aparent, este o încălcare a legării în ficat a cuprului liber cu ceruloplasmină La toți pacienții, funcția hepatică se modifică, dar tulburările severe sunt observate doar la un număr mic de copii Alte caracteristici importante includ anemia hemolitică și acidoza tubulară renală Diagnosticul bolii Wilson se bazează pe detectarea inelului Kaiser-Fleischer, care în unele cazuri necesită examinare cu o lampă cu fantă, pe stabilirea unei scăderi a concentrației de ceruloplasmină și cupru în serul sanguin, o creștere a conținutului a cuprului în urină și țesut obținut dintr-o biopsie hepatică și identificarea modificărilor ganglionilor bazali pe CT Diagnosticul precoce și controlul nivelurilor de cupru (dietă scăzută în cupru, D-penicilamină - g/zi, sau zinc sau acetat de trientină) previn dezvoltarea simptomelor neurologice sau contribuie la regresia acestora Alte boli care se manifestă ca tulburări extrapiramidale includ boala Hallervorden-Spatz, coreea Huntington, encefalomielopatia necrozantă subacută (boala Lie) și forma juvenilă a bolii Niemann-Pick Acest sindrom este descris în cap Cele mai frecvente manifestări ale acestui sindrom sunt boala Lesch-Nouhan, calcificarea familială a ganglionilor bazali și a cerebelului, lipofuscinoza ceroasă, distonia de torsiune (natura biochimică și morfologică este necunoscută), boala Niemann-Pick cu debut tardiv, deficit de sulfit oxidază , acidurie glutaric și acidemia D-glicerică Mioclonia ca simptom a fost discutată în cap În copilăria și adolescența mai în vârstă, se dezvoltă adesea în combinație cu crize epileptice, ataxie cerebeloasă, deficiență intelectuală și se referă la simptomele caracteristice următoarelor stări patologice: Polimioclonie cu corpi Lafora Degenerarea juvenilă cerebroretiniană (ceroasă) Sindrom mioclonic cu pete roșii vișinii (sialidoză sau neuraminidoză) O formă juvenilă rară de gangliozidoză CM (boala Tay-Sachs) Capitolul Boala Gaucher cu debut tardiv Encefalopatie mitocondrială De asemenea, a fost descrisă o formă degenerativă benignă (disinergia cerebeloasă mioclonică a lui Ramsay Hunt) Există, de asemenea, un sindrom familial de ataxie cerebeloasă intermitentă și distonie pentru care acetazolamida este eficientă Pentru ea Cele mai multe dintre leucodistrofiile ereditare ale copilăriei și adolescenței mai în vârstă încep cu acest sindrom Cea mai bine studiată leucodistrofie în combinație cu colorarea cu bronz a pielii și atrofia glandelor suprarenale (adrenoleucodistrofie), celule globoide (boala Krabbe) și leucodistrofie metacromatică cu debut tardiv Trei tipuri de boli metabolice ereditare - homocistinurie, boala Fabry, sindrom MELAS - pot provoca accident vascular cerebral în adolescență Aceste tulburări, care încep mai târziu în copilărie și adolescență, pot fi în unele cazuri un semn precoce al bolilor metabolice ereditare Deși aceste tulburări sunt rare, ele ar trebui luate în considerare atunci când tulburările de comportament și de personalitate sunt combinate cu declinul intelectual În acest fel, tulburările psihice din bolile metabolice ereditare diferă de schizofrenie și psihoza maniaco-depresivă În plus, mai devreme sau mai târziu apar și alte simptome neurologice (spasticitate la nivelul picioarelor, deformarea piciorului, ataxie, rigiditate, coreoatetoză, polineuropatie, crize epileptice) Diagnosticul este dificil în cazurile în care pacientul ia medicamente psihotrope care pot provoca simptome extrapiramidale Printre numeroasele boli metabolice ereditare din această grupă de vârstă, afectarea cognitivă precoce în combinație cu modificări ale personalității și comportamentului este observată cel mai adesea sub următoarele forme: Boala Wilson Boala Hallervorden-Spatz Epilepsie mioclonica cu corpi Lafora Forma adolescentă de lipofuscinoză ceroasă neuronală (boala Vogt-Spielmeyer) Boala Gaucher juvenilă (tip III) Unele tipuri de mucopolizaharidoze Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Boala Schilder cu sau fără atrofie a glandelor suprarenale (adrenoleucodistrofie) Leucodistrofie metacromatică Forma adultă de gangliozidoză CM (boala Tay-Sachs) Mucolipidoza tip I (sialidoza tip I) Tulburare non-Wilsoniană a metabolismului cuprului cu dezvoltarea demenței, spasticității și paraliziei mișcărilor verticale ale ochilor BOLI METABOLICE EREDITARICE ALE ADULTILOR În cazuri rare, bolile de mai sus au un curs relativ ușor și prelungit și pot apărea pentru prima dată la vârsta adultă Bolile metabolice moștenite care sunt observate la adulți sunt enumerate mai jos Leucodistrofie metacromatică Adrenoleucodistrofie Leucodistrofie cu celule globoide (boala Krabbe) Boala Kufs (tip adult de lipofuscinoză ceară) Gangliozidoza CM (boala Tay-Sachs) boala Wilson boala lui Lee boala Gaucher Boala Niemann-Pick Insuficiența enzimelor ciclului Krebs (hiperamoniemie) Mucolipidoză, tip I Polineuropatii (boala Andrade, porfirie, boala Refsum) Trebuie remarcat faptul că clasificarea folosită în acest capitol este oarecum arbitrară Aproape toate aceste boli, date la orice grupă de vârstă, pot fi observate la o altă vârstă într-o formă mai ușoară sau mai severă De asemenea, fiecare boală care are o manifestare caracteristică poate, în unele cazuri, să înceapă cu alte tulburări neurologice Planul de prezentare a materialului propus în acest capitol - împărțirea bolilor în funcție de momentul debutului și sindroame - trebuie doar să faciliteze diagnosticul BOLI MITOCONDRIALE Bolile grupate sub acest nume sunt extrem de diverse și afectează cele mai diverse părți ale sistemului nervos, ceea ce face dificilă atribuirea lor oricărei părți a acestei cărți Din cauza eterogenității lor și a interrelațiilor complexe, ele sunt diferite de cele mai comune Capitolul bolile nye care sunt cauzate de mutații genetice și sunt moștenite în conformitate cu legile lui Mendel Deteriorarea neuronilor în bolile mitocondriale este cauzată de o întrerupere a sistemului de alimentare cu energie a multor celule și organe Diversitatea bolilor mitocondriale este evidentă nu numai în manifestările lor clinice, ci și în variațiile de vârstă când apar primele lor simptome, în prezența sau absența semnelor clasice de dismorfogeneză, acidoză lactică și miopatie Leziunea musculară se caracterizează prin apariția unui număr variabil de fibre musculare roșii rupte, denumite astfel datorită acumulărilor subsarcolemale și intermiofibrilare de substanță membranară (mitocondrială) din fibrele de tip (roșii), care se observă atunci când sunt colorate de tricromul Gomory metodă În unele cazuri, bolile mitocondriale încep brusc la o persoană complet sănătoasă O varietate semnificativă de simptome clinice corespunde principiilor geneticii mitocondriale În ciuda acestui fapt, există mai multe sindroame cheie cu unele variante, care sunt detaliate în versiunea completă a acestei cărți Au fost adoptate câteva acronime pentru a se referi la aceste sindroame și sunt prezentate în lista celor mai studiate boli mitocondriale: Miopatie cu fibre roșii rupte Oftalmoplegia externă progresivă și sindromul Kearns-Sayre Boala Li (encefalomielopatie subacută necrozantă) Sindromul MERRF (epilepsie mioclonică cu fibre roșii rupte) Sindrom MELAS (encefalomiopatie mitocondrială cu acidoză lactică și episoade asemănătoare accidentului vascular cerebral) Atrofia ereditară a nervilor optici ai lui Leber Encefalopatie mioneuro-gastrointestinală Neuropatie, ataxie, retinopatie pigmentară LITERATURĂ Gri RG Е, Preece М А , Green S Н et al Erorile interne ale metabolismului ca cauză a bolii neurologice la adulți: o abordare a investigației // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Johns DR ADN mitocondrial și boala // N Engl J Med - -Voi - P Lyon G , Adams RD, Kolodny EH Neurologia bolilor metabolice ereditare ale copiilor, ed a -a New York: McGraw-Hill, Menkes JH (ed ) Manual de neurologie infantilă; a -a ed Baltimore: Williams & Wilkins, ГЛАВА Болезни развития нервной системы Bolile de dezvoltare ale sistemului nervos sunt de competența neurologiei pediatrice și prezintă un interes deosebit pentru medicii specializați în retard mintal și paralizie cerebrală Anomaliile în dezvoltarea sistemului nervos pot fi împărțite în două grupe Un grup este cauzat de o tulburare intrauterină în dezvoltarea creierului, adică o încălcare a proceselor de formare a neuronilor, migrarea și organizarea acestora Cauza principală poate fi un defect genetic sau influența factorilor externi asupra embrionului sau fătului Un alt grup combină tulburările care au apărut în uter sau în timpul nașterii, când capul și creierul sunt supuse unor influențe speciale Oricare ar fi cauza, varianta finală dezvoltă un creier cu disfuncție sau structură, cu care copilul este sortit să trăiască toată viața și pentru tratamentul căruia nu avem la dispoziție decât metode de susținere sau parțial corective Cea mai importantă sarcină a medicilor în aceste condiții este de a elucida mecanismele patogenetice și de a preveni progresia lor Anomaliile dezvoltării creierului sunt reprezentate de o varietate de boli Deoarece dimensiunea și forma craniului sunt strâns legate de dezvoltarea creierului la începutul vieții, nu este surprinzător că unul dintre grupuri este deformările cranio-spinale Următorul grup include fakomatoze - neurofibromatoza, scleroza tuberoasă și angiomatoza cutanată - boli ereditare cu leziuni multiple ale pielii și creierului; cu ele, modificările pielii sugerează leziuni ale creierului Anomaliile cromozomiale detectate în timpul cariotipării oricărei celule în timpul mitozei cauzează un alt grup de anomalii de dezvoltare Cu toate acestea, chiar și după o examinare amănunțită a oricărui grup mare de copii cu retard mintal și paralizie cerebrală, patogeneza tulburărilor rămâne neclară la aproximativ jumătate dintre copii Capitolul TULBURĂRI NEUROLOGICE ASOCIATE CU DEFORMĂRI CRANIOSPINALE În multe anomalii de dezvoltare, o modificare a creierului este combinată cu malformații ale craniului Cel mai frapant exemplu este anencefalia, în care lipsesc cea mai mare parte a creierului și a craniului Într-un alt grup de anomalii reale în dezvoltarea creierului, în unele cazuri, este detectată o mutație genetică sau o tulburare cromozomială, dar cauza multora rămâne încă neclară În unele cazuri, capul este extrem de mic ( Leziuni cerebrale distructive dobândite Boli cromozomiale Anomalii congenitale multiple Tulburări de dezvoltare a creierului Boli metabolice și endocrine Boli degenerative progresive Boli neurocutanate Psihoze b Retardare mintală de etiologie necunoscută Tabelul Boli însoțite de retard mintal sever* I Retardarea mintală în combinație cu tulburări de dezvoltare non-neurală A Cu leziuni ale craniului și scheletului Microcefalie Macrocefalie Hidrocefalie (inclusiv mielomeningocelul malformației Chiari și alte anomalii ale dezvoltării creierului) Sindromul Down (mongolism) Cretinism (hipotiroidism congenital) Mucopolizaharidoze (sindroame Gurler, Gunther și Sanfilippo) Acrocefalosindactilie (craniostenoza, sindromul Apert) Artrogripoză congenitală multiplă (în unele cazuri) Sindroame rare, de exemplu, de Lange Nanism, statură mică ( nanism Russell-Silver, sindromul capului de pasăre Zekel, nanism Rubinstein-Teibi, nanism Cockayne-Neal etc ) Hipertelorism, sindromul feței despicături mediane, agenezia corpului calos B Cu afectare a structurilor non-scheletice Sindroame neurocutanate, scleroză tuberoasă, sindrom Sturge-Weber și neurofibromatoză Sindromul rubeolic congenital (surditate, orbire, defecte cardiace congenitale, statură mică) Boli cromozomiale Sindromul Down, unele cazuri de sindrom Klinefelter (XXY), XYY, sindromul Turner (XO) (uneori), etc Sindromul Laurence-Moon-Beadle (retinită pigmentară, obezitate, polidactilie) Asociat cu afectarea ochilor, toxoplasmoză (corioretinită), galactozemie (cataractă), rubeolă congenitală Sindromul Prader-Willi (obezitate, hipogenitalism) Capitolul Tabelul Boli însoțite de retard mintal sever* (sfârșit) II Retardare mintală, care nu este asociată cu anomalii de dezvoltare non-nervoase, ci cu tulburări cerebrale focale și alte tulburări neurologice e Diplegie spastică cerebrală, hemiplegie, tetraplegie B Coreoatetoza Cernicterus Marble Status Hipoxie B Ataxie congenitală D Consecința hipoglicemiei, traumatismelor, meningitei sau encefalitei e În combinație cu tulburări neuromusculare (distrofie musculară, ataxie Friedreich etc ) E Boli degenerative si metabolice G Infecţii neonatale Tulburări metabolice congenitale (sindrom Lesch-Nyhan, fenilcetonurie etc ) III Retardare mintală fără dovezi ale altor tulburări de dezvoltare sau neurologice (cu sau fără epilepsie) Un retard mental simplu legat de X (sindroame Renpenning, cromozom X fragil) B Autism - sindroamele Kanner și Asperger și spectrul autismului cu funcții cognitive individuale păstrate In Sindromul Rett (fete) Sindrom D Williams (față de elf, stenoză aortică supravalvulară, abilități de vorbire sau muzicale păstrate) * Cele mai multe tipuri de "retardare mintală ușoară" nu sunt incluse în această clasificare ca numărare, desen sau abilitate muzicală ("idiot savant") Încălcările pot fi de severitate diferită, dar în majoritatea cazurilor prognosticul este nefavorabil Trebuie remarcate și alte variante ereditare ale retardului mintal în combinație cu structura normală a creierului Sindroamele Ren-penning și X fragil sunt sindroame de retard mintal legate de X și includ unele semne de dismorfogeneză Sindromul X fragil (are un loc instabil predispus la distrugere) afectează probabil aproximativ % dintre bărbații retardați mintal Sindromul Rett este cauzat de o mutație dominantă pe cromozomul X care este fatală pentru băieți, astfel încât doar fetele sunt afectate Dezvoltarea psihomotorie este normală Până la - ani, apoi apar tulburări Copilul devine retras Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice apar mișcări haotice ale mâinilor sau automatisme similare, care pot semăna cu autismul Toate aceste sindroame indică faptul că anumite funcții ale inteligenței sunt codificate pe cromozomul X Cu sindromul Williams, se observă o ușoară întârziere mintală, abilitățile muzicale și scrierea sunt adesea păstrate Sindromul este combinat cu stenoza aortică supravalvulară În acest sindrom, a fost găsită o microdeleție a celui de-al -lea cromozom în regiunea care codifică elastina Multe tulburări de dezvoltare și boli dobândite la nou-născuți și copiii mici sunt însoțite de crize epileptice, dintre care unele tipuri nu sunt observate la adulți Ele sunt descrise în cap LITERATURĂ Wapkegg W Q , Larroche J -C Leucomalacia periventriculară a sugarului // Arh Neurol - - Voi - P Barlow CF Retardare mintală și tulburări conexe Philadelphia: Davis, Berg BO (ed ) Principles of Child Neurology New York: McGraw-Hill, Fenichel G M Neonatal Neurology, ed a -a New York: Churchill Livingstone, Gomez MR Neurocutaneous Disease (A Practicai Approach) Boston: Butterworth, Hagberg V , Aicardi J , Dias K şi colab Un sindrom progresiv de autism, demență, ataxie și pierderea mișcărilor intenționate ale mâinii la fete: sindromul Rett // Ann Neurol - - Voi - P Holmes LB, Moser HW, Halldorsson S et al Retardarea mintală: un atlas al bolilor cu anomalii fizice asociate New York: Macmillan, Hutto C , Parks Ж P , Lai S et al Un studiu prospectiv pe bază de spital al infecției perinatale cu virusul imunodeficienței umane tip // J Pediatr - - Voi -P Jones KL Smith's Recognizable Patems of Human Malformation, a -a ed Philadelphia: Saunders, Kalter H , Warkany J Malformații congenitale: factori etiologici și rolul lor în prevenire // N Engl J Med - - Voi - P Martuza RL, Eldridge R Neurofibromatosis (neurofibromatoză acustică bilaterală) // N Engl J Med - - Voi - P Pulsifer MB Neuropsihologia retardului mintal // J Int Neuropsicol soc - - Voi - P Rapin I Autism//N Engleză J Med - - Voi - P Short M P, Adams RD Boli neurocutanate // Dermatology in General Medicine, thed / TB Fitzpatrick și colab (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Volpe JJ Neurology of the Newbom, ed a -a Philadelphia: Saunders, CAPITOLUL Boli degenerative ale sistemului nervos Bolile grupate sub această denumire îndeplinesc următoarele criterii: ) încep imperceptibil după o perioadă lungă de funcționare normală a sistemului nervos și au un curs progresiv progresiv, care durează mulți ani, adesea decenii; ) unele dintre ele sunt asociate cu factori genetici sau cel puțin se dezvoltă la mai mulți membri ai aceleiași familii, adică sunt degenerative ereditare, deși majoritatea apar sporadic; ) baza patomorfologică a bolilor degenerative este pierderea treptată a neuronilor și înlocuirea acestora din urmă cu elemente gliale; mai des, pierderea neuronilor este selectivă, adică sunt afectate sistemele interconectate, precum celulele coarnelor anterioare și tracturile corticospinale în ABS sau neuronii pigmentați ai trunchiului cerebral în boala Parkinson; ) în stadiul avansat al unei boli degenerative, procesul atrofic este mai mult sau mai puțin simetric Rămâne un mister de ce celulele nervoase dispar (atrofie) care au funcționat normal pentru cea mai mare parte a vieții Referirile la procesul de abiotrofie sau de îmbătrânire prematură, pur și simplu reformulează aceeași problemă fără a arunca lumină asupra patogenezei În ultimii ani, cele mai recente metode de studii citologice și moleculare au scos la iveală modificări care, în general, nu sunt combinate cu îmbătrânirea normală Termenul de "apoptoză", care se referă la moartea celulară programată în perioada embrionară de dezvoltare, este folosit pentru a descrie unele dintre aceste modificări, dar nici nu are un succes complet În discuții ulterioare, bolile degenerative sunt clasificate în funcție de principalele lor caracteristici clinice (Tabelul ) Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Tabelul Clasificarea bolilor degenerative ale sistemului nervos Sindrom de demență progresivă, alte simptome neurologice sunt absente sau ușoare A) Atrofie cerebrală difuză Boala Alzheimer Atrofia corticală cerebrală difuză de tip non-Alzheimer Unele variante de demență cu corpi Lewy B) Atrofie cerebrală focală Boala Pick Demență frontotemporală II Sindromul demenței progresive în combinație cu alte tulburări neurologice A) Coreea lui Huntington B) Variante de demență cu corpi Lewy C) Degenerescența corticostriatospinală (Jakob) și complexul ABS-parkinsonism-demență D) Degenerarea dentatorubropallidoluis D) Degenerescenta cerebrocerebeloasa E) Demență familială cu parapareză spastică, amiotrofie sau mioclon G) Unele variante ale bolii Parkinson ) Degenerescenta corticobazala (ganglionara) III Sindrom de postură și mișcare afectate A) boala Parkinson (paralizie cu tremor) B) Degenerescenta striatonigrala cu sau fara insuficienta autonoma (sindromul Shy-Drager) si atrofie olivopontocerebeloasa (atrofie multisistem) C) Paralizie supranucleară progresivă (sindrom Steele-Richardson-Olshevsky) D) Distonie musculară deformatoare (spasm de torsiune) D) Boala cu corp Lewy E) Degenerescenta corticobazala (ganglionara) G) Distonii focale, inclusiv torticolis spasmodic și sindrom Meige ) Tremur în familie I) Boala ticurilor multiple (sindromul Gilles de la Tourette) K) Coreea acantocitară IV Sindromul de ataxie progresiva A) Ataxie spinocerebeloasă (cu debut precoce) Ataxia lui Friedreich Ataxia lui Nefriedreich cu debut precoce (cu reflexe păstrate, hipogonadism, mioclonie și alte tulburări) B) Ataxiile corticale cerebeloase Tipul de atrofie cerebeloasă-olivară izolată familială a lui Holmes Atrofie cerebeloasă cu debut tardiv Marie-Foy-Alajouanina Capitolul Tabelul Clasificarea bolilor degenerative ale sistemului nervos (sfârșit) C) Ataxie cerebeloasă complicată (ataxie cu debut tardiv cu tulpină și alte tulburări neurologice) Degenerescență olivopontocerebeloasă a) Izolată (tip Dejerine-Thomas) b) Cu degenerescență extrapiramidală și vegetativă (atrofie multisistem) c) În combinație cu degenerescenta spinocerebeloasă (tip Mentzel) Joseph-Azoreana (extrapiramidală) Alte ataxii complicate cu debut tardiv asociate autosomal dominante cu parapareză spastică, retinopatie pigmentară, oftalmoplegie, mișcări lente ale ochilor, neuropatie, atrofie a nervului optic, surditate, simptome extrapiramidale și demență V Sindrom de slăbiciune musculară cu dezvoltare lentă și atrofie A) Tulburări motorii cu amiotrofie - boala neuronului motor ABS Amiotrofie progresivă a coloanei vertebrale Paralizie bulbară progresivă Forme ereditare de atrofie musculară progresivă și paraplegie spastică B) Paraplegie spastică fără amiotrofie Scleroza laterală primară Paraplegie spastică ereditară VI Tulburări senzoriale și senzoriomotorii (neuropatii) A) Neuropatii ereditare senzoriomotorii: atrofie musculară peronieră (Charcot-Marie-Tooth), polineuropatie interstițială hipertrofică (Dejerine-Sott), boala Refsum etc VII Sindrom de orbire progresivă sau oftalmoplegie cu sau fără alte tulburări neurologice A) Neuropatie optică ereditară (Leber) B) Degenerarea pigmentară a retinei (retinită pigmentară) C) Degenerescenta maculara Stargardt D) Oftalmoplegie externă progresivă cu sau fără surditate și alte atrofii sistemice (sindrom Kearns-Sayre) VIII Sindroame caracterizate prin surditate senzorineurală A) Surditate neurosenzorială izolată J) Pierderea auzului ereditară asociată cu afectarea retinei C) Hipoacuzia ereditară în combinație cu atrofia sistemică a sistemului nervos u Ghid de neurologie Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice BOLI DEGENERATIVE CU DEMENȚA PROGRESIVĂ Este cea mai frecventă dintre toate bolile degenerative și apare la bătrânețe Incidența în grupul de persoane de la la de ani este mai mică de %, dar crește brusc la % sau mai mult peste vârsta de de ani Boala Alzheimer este familială în % din cazuri, progresează peste - ani sau mai mult Pierderea neuronilor are loc în principal în zonele de asociere ale cortexului frontal, temporal și parietal din ambele emisfere, în timp ce zonele motorii, somatosenzoriale, vizuale și auditive ale cortexului rămân neafectate Pe lângă dispariția neuronilor, cele mai importante două caracteristici histopatologice sunt depunerea de amiloid în plăcile senile și îngroșarea și îngroșarea structurilor neurofibrilare ale neuronilor conservați și degenerați (încurcăturile neurofibrilare Alzheimer) care conțin predominant proteina tau Ambele modificări sunt detectate în cantități mici la toate persoanele în vârstă, dar în boala Alzheimer sunt incomparabil mai pronunțate Cu toate acestea, prezența lor a condus la opinia (greșită în opinia noastră) că boala Alzheimer este mai mult o îmbătrânire în curs de dezvoltare rapidă sau prematură Există și cazuri când, după tabloul clinic și cursul, demența seamănă cu boala Alzheimer, dar atât de multe plăci și glomeruli nu sunt depistate Aportul de sânge în zona atrofiată este redus, dar aceasta este probabil o reacție de adaptare la dispariția neuronilor Boala nu este o consecință a aterosclerozei Modificările caracteristice bolii Alzheimer sunt detectate mai des și mai devreme în sindromul Down, ceea ce se explică prin producția excesivă a proteinei precursoare de amiloid codificate pe cromozomul triplat Natura familială a bolii, observată doar într-un număr mic de cazuri, este asociată cu al -lea, mai rar cu cromozomii , și Prezența lipoproteinei de tip U (și a genei sale alelice ) crește, de asemenea, riscul de a dezvolta boala Alzheimer tablou clinic Sindromul demenței descris în cap este cel mai precis portret al bolii Alzheimer Începe treptat, de obicei cu tulburări de memorie Pe măsură ce boala progresează, sunt afectate și alte funcții superioare ale creierului Vorbirea devine bâlbâială, însoțită de dificultate în alegerea cuvintelor, gândirea încetinește; adesea există erori în calcul; orientarea vizual-spaţială este perturbată În etapele ulterioare ale bolii, examinarea funcțiilor mentale relevă dezorientare, amnezie, Acest punct de vedere a fost deja respins - Notă ed Capitolul afazie, apraxie și agnozie (patru "A") În diferite variante ale bolii, oricare dintre aceste tulburări poate preceda sau poate fi mai pronunțată decât amnezia În schimb, mersul este afectat doar în etapele finale ale bolii; reflexele, senzația, auzul, câmpurile vizuale, mișcările ochilor și alte funcții ale trunchiului cerebral rămân în limite normale Pe măsură ce boala progresează, reflexele involuntare de apucare și sugere devin pronunțate, treapta este scurtată, se evidențiază rigiditate moderată (uneori mioclon sau coreoatetoză) și lentoare a mișcărilor În stadiul final al bolii, pacientul stă și este tăcut toată ziua sau stă nemișcat în pat Moartea survine dintr-o boală infecțioasă sau de altă natură combinată Deja pe baza unui tablou clinic, care progresează de-a lungul lunilor și anilor, este posibil să se facă un diagnostic cu o acuratețe de - % CT și RMN dezvăluie o atrofie a creierului mai pronunțată decât era de așteptat la această vârstă Atrofia poate fi mai mare în părțile mediale ale lobilor temporali, coarnele temporale ale ventriculilor sunt dilatate disproporționat (vezi Fig ) EEG rămâne normal pe aproape toată durata bolii și doar în stadiile ulterioare ale bolii prezintă activitate difuză lentă LCR nu este modificat Orez Tomografia computerizată în stadiul târziu al bolii Alzheimer Există atrofie cerebrală generalizată, cel mai pronunțată în lobii temporali Cornul temporal al ventriculilor este semnificativ mărit din cauza atrofiei țesutului cerebral Dezvoltarea uneia sau mai multor boli cerebrovasculare acute, care apare la aproximativ % dintre pacientii cu boala Alzheimer, poate complica tabloul clinic si exacerba dementa Supravegherea medicală și utilizarea medicamentelor care elimină * Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice unele simptome neplăcute (insomnie, agitație, delir) fac viața mai ușoară pacientului și familiei acestuia Medicamentele cu efect colinergic central încetinesc pierderea memoriei într-o oarecare măsură; vitamina E, estrogenii și inhibitorii de monoaminooxidază-B (MAO-B) pot oferi unele beneficii Când criticile pacientului asupra stării sale scade, el se plânge rar Efectuarea unui diagnostic diferențial între boala Alzheimer și formele curabile de demență este sarcina principală a diagnosticului, așa cum s-a menționat în cap Această tulburare mai rară se caracterizează prin atrofie marcată (mai mare decât în boala Alzheimer) a lobilor frontali sau temporali Neuronii dispar, iar cei mai mulți dintre cei rămași se umflă, iar în citoplasmă apar incluziuni argirofile (Peak bodies) Sunt cunoscute și forme de atrofie lobară (demență frontală sau frontotemporală) fără corpi Pick Într-o variantă de realizare, neuronii sunt umpluţi cu depozite neurofibrilare compuse din proteină tau agregată Alte forme sunt combinate cu afectarea ganglionilor bazali (degenerare corticobazală) Dispariția semnificativă a neuronilor și înlocuirea cortexului afectat cu elemente gliale sunt, de asemenea, combinate cu dispariția fibrelor nervoase mielinice ale substanței albe centrale Diagnosticul bolii Pick este sugerat în cazurile în care există antecedente familiale de boală (moștenire autosomal dominantă), dezvoltarea precoce a sindromului frontal (apatie severă și retard psihomotorie, reflexe de apucare și sugere) sau sindrom temporal (vorbire precoce și semnificativă) tulburare) Unele cazuri sunt sporadice Restul tabloului clinic seamănă cu boala Alzheimer CT și RMN evidențiază dilatarea marcată a șanțurilor corticale În această formă de demență, care în stadiile sale incipiente nu se poate distinge de boala Alzheimer, neuronii corticali conțin mai mulți corpi Lewy decât încurcăturile neurofibrilare sau plăcile de amiloid Se crede că boala cu corp Lewy este cea mai comună formă de atrofie corticale difuză cu demență după boala Alzheimer și atrofia cerebrală difuză (non-Alzheimer) Caracteristică În Rusia, se folosesc exelon, galantamina și memantina, blocantul receptorilor de glutamat - Notă ed Capitolul sindrom - demență progresivă la pacienții senili cu adaos de simptome parkinsoniene în viitor Tulburările de mișcare pot fi atât ușoare, cât și severe; pot fi, de asemenea, un simptom precoce al bolii Aproape jumătate dintre pacienți au tremor, iar unii au hipotensiune ortostatică Simptomele parkinsonismului pot fi oprite în stadiile inițiale cu medicamente levodopa Cu toate acestea, cele mai caracteristice ale bolii sunt fluctuațiile (fluctuațiile) semnificative ale comportamentului și gândirii: o creștere episodică a confuziei, apariția halucinațiilor și a maniei paranoide Pe măsură ce boala progresează, tulburările precum amnezia, discalculia, confuzia vazospațială, afazia și apraxia nu diferă de cele din boala Alzheimer Există și alte boli care prezintă demență relativ izolată (sindromul demenței SIDA și așa-numitele demențe subcorticale, frontale și mezolimbice), dar din cauza specificității lor clinicopatologice incerte, acestea nu vor fi luate în considerare în acest capitol BOLI ÎN CARE DEMEȚA SE COMBINA CU ALTE TULBURĂRI NEUROLOGICE Această boală neurologică este moștenită în mod autosomal dominant, debutează la vârsta mijlocie și este fatală în - ani Simptomele inițiale sunt coreoatetoza tipică sau scăderea inteligenței, în stadiile ulterioare ambele sindroame fiind prezente Adesea, tulburările emoționale, schimbările de personalitate și comportament sunt cu câțiva ani înaintea manifestării deficiențelor cognitive și motorii Mișcările atipice care combină elemente de coree, atetoză și distonie sunt descrise în cap Aceste hiperkinezii cu amplitudine mare și aritmii, în aparență par a fi arbitrare (ca și în neliniștea motorie), captează mușchii membrelor, trunchiului și capului Aceste mișcări interferează cu mersul și cu toate mișcările voluntare Mișcările oculare combinate pot fi, de asemenea, perturbate O variantă este posibilă atunci când, în loc de coree, se dezvoltă rigiditatea (forma lui Westphal); copiii pot avea crize epileptice, ataxie, distonie și bradikinezie Principala caracteristică morfologică este dispariția anumitor tipuri de neuroni din nucleii caudați și înlocuirea lor cu glia Aceste modificări sunt foarte bine observate pe CT și RMN, care arată aplatizarea suprafeței mediale normal rotunjite a nucleilor caudați În cortexul cerebral se observă o dispariție mai puțin pronunțată a neuronilor Boala este cauzată de o patologie genetică, reprezentată de o creștere Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice frecvența repetată a trinucleotidei citidină-adenină-guanidină (CAG) în brațul scurt al cromozomului Un studiu genetic a arătat că o secvență CAG care se repetă mai mult de de tripleți apare la indivizii care dezvoltă ulterior simptome ale bolii sau la cei care s-au îmbolnăvit deja Recent, a fost descoperită o proteină patologică - genetingtina, care se acumulează în neuroni Nu există o terapie specifică Levodopa intensifică coreoatetoza Haloperidolul în doze de - mg/zi reduce tulburările de mișcare, dar nu afectează prognosticul bolii O problemă specială de diagnostic este prezentată de cazurile nonfamiliale de coree senilă (senilă), coreoatetoză paroxistică, acantocitoză cu coree, degenerescență hepatocerebrală dobândită, coree cu lupus eritematos sistemic, coree reumatică (corea Sydenham și coreea dentară a gravidelor) atrofia rubropallidoluis, boala Wilson si diskinezia tardiva (cap ) Alte tulburări în care tulburările de gândire coexistă cu tulburările de mișcare includ degenerescenta corticostriatospinală (sindrom ABS-parkinsonism-demență), degenerescenta corticobazală de tip non-Huntington și demența familială cu parapareză spastică Acestea sunt patologii binecunoscute, dar sunt extrem de rare și, prin urmare, nu sunt descrise în această publicație Unii pacienți cu boala Parkinson idiopatică (vezi mai jos) dezvoltă și demență în stadiile ulterioare ale bolii BOLI CU TULBURĂRI PRIMARARE DE POSURĂ ŞI MIŞCĂRI Hipokinezia, tremorul de repaus, rigiditatea, încetineala mișcării - bradikinezia (cel mai vizibilă cu mișcarea alternantă a mâinii), fața ca o mască, privirea neclintită, postura înghețată, mersul tocat (accelerarea pașilor) formează o imagine tipică a pacientului În multe cazuri, pacientul este incapabil să mențină postura și echilibrul normal după ce a fost împins sau repoziționat, uneori provocând căderi Reducerea simptomelor bolii la administrarea medicamentelor cu levodopa este unul dintre criteriile de diagnosticare a bolii Parkinson De obicei boala se dezvoltă la bătrânețe, dar uneori până la de ani Aproximativ / dintre pacienți devin invalidi în decurs de ani, dar boala poate fi amânată cu de ani sau mai mult Cazurile familiale ale bolii apar în - % Apraxia, afazia, ataxia, paralizia și semnele de afectare a căilor corticospinale nu sunt caracteristice Severitatea akineziei, tremorului, rigidității și instabilității posturale variază În stadiile incipiente ale bolii, simptome Capitolul Boli degenerative ale sistemului nervos sunt asimetrice, rigiditatea nu domină de obicei tabloul clinic până în stadii avansate Pacienții cu boala Parkinson sunt adesea astenici sau depresivi În unele cazuri ( - %) se dezvoltă demența, în principal din cauza adăugării bolii Alzheimer sau a bolii cu corp Lewy Caracteristicile patomorfologice caracteristice sunt pierderea celulelor pigmentate din partea compactă a substanței negre și a altor nuclei pigmentați ai trunchiului cerebral, precum și prezența incluziunilor citoplasmatice - corpi Lewy - în celulele conservate Corpii Lewy conțin o formă agregată a proteinei sinaptice alfa-sinucleină Populația celulelor substanței negre este redusă de la la mai puțin de Ca urmare, există o lipsă de dopamină atât în celulele substanței negre, unde este sintetizată, cât și în terminațiile sinaptice ale fibrelor lor din striat Tratament Majoritatea medicamentelor utilizate în anii precedenți pentru tratarea bolii Parkinson au fost aproape complet înlocuite de levodopa, care compensează lipsa de dopamină în striat și de agonişti ai receptorilor dopaminergici Administrarea suplimentară de selegilină, un inhibitor MAO, poate încetini progresia bolii prin blocarea acțiunii unei toxine endogene neidentificate Levodopa este de obicei prescrisă în combinație cu un inhibitor de decarboxilază pentru a preveni distrugerea sa rapidă în fluxul sanguin înainte de a intra în sistemul nervos Doza standard este de - mg de inhibitor de decarboxilază plus - mg de levodopa (sinemet) de - ori pe zi Principalele efecte secundare includ greața, hipotensiunea arterială și depresia, care pot fi eliminate prin administrarea altor medicamente Cel mai advers efect este apariția mișcărilor involuntare, care necesită o reducere a dozei de levodopa Se mai folosesc agonişti dopaminergici (bromocriptină, pergolid, ropinirol etc ) şi medicamentul antiviral amantadină ( - mg de ori pe zi) Agoniştii dopaminergici sunt cei mai eficienţi în stadiile incipiente ale bolii, când pot fi utilizaţi în loc de levodopa pentru o perioadă Doza trebuie crescută lent pentru a preveni dezvoltarea hipotensiunii arteriale Fluctuațiile pronunțate ale rigidității (fenomenul "on-off"), care sunt tipice pentru etapele târzii ale bolii, necesită o selecție atentă a dozei de medicamente, literalmente un program bazat pe timp și utilizarea combinațiilor de medicamente antiparkinsoniane Halucinațiile cauzate de administrarea de levodopa pot fi tratate cu noi medicamente antipsihotice care nu au efecte secundare parkinsoniene, cum ar fi olanzapina Cu tremor sever, profenamina ( mg de ori pe zi) sau prelungirea poate ajuta În Rusia, este utilizat un analog al Sinemet Nakom, precum și Madopar - Notă ed Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice rovannaya forma de propranolol ( mg / zi) Majoritatea pacienților care urmează o dietă fără proteine (fără aport de proteine la micul dejun și la prânz) raportează o îmbunătățire a stării lor Tendința la unii pacienți la sincopă cauzată de hipotensiunea ortostatică este corectată prin administrarea de fludrocortizon În ultimii ani, a existat un interes reînnoit pentru metodele chirurgicale pentru tratamentul bolii Parkinson Mai recent, a fost dezvoltată o tehnică de implantare a electrozilor pentru a stimula diferite părți ale ganglionilor bazali Noile metode stereotaxice fac posibilă determinarea cu precizie a locației distrugerii sau implantării electrozilor în părțile posterioare sau ventrale ale globului pallidus sau nucleilor subtalamici; pot reduce tremorul și rigiditatea pe partea controlaterală și pot crește sensibilitatea la levodopa timp de câțiva ani Transplantul de celule medularei suprarenale fetale sau de celule de substanță neagră pentru a produce dopamină în creier este în curs de investigare, cu rezultate contradictorii În această boală se dezvoltă o pierdere marcată a neuronilor putamen și substanței negre, ceea ce determină dezvoltarea tabloului clinic al bolii Parkinson, de obicei fără tremor Simptomele sunt uneori combinate cu ataxie datorată uneia dintre variantele degenerescenței olivopontocerebeloase sau, mai des, cu disfuncție autonomă din cauza degenerării celulelor coarnelor laterale ale măduvei spinării (sindromul Shy-Drager) Tulburarea centrală a funcțiilor autonome în sindromul Shy-Drager se manifestă clinic prin hipotensiune arterială ortostatică, stridor, tulburări de urinare și iridoplegie Un sindrom complex format din diferite combinații ale tulburărilor de mai sus se numește atrofie multisistem În cele mai multe cazuri, incluziunile citoplasmatice și intranucleare nespecifice se găsesc în celulele gliale, dar nu există corpi Lewy în neuronii substanței negre Datorită degenerării neuronilor striatali (pierderea receptorilor dopaminergici), efectul luării de levodopa și a altor medicamente antiparkinsoniene este minim sau absent Toate cazurile sunt sporadice Cu această patologie, paralizia supranucleară a privirii (în special tulburări ale mișcărilor verticale sacadice ale ochilor și pareza verticală a privirii) Transplantul de celule fetale nu este în prezent recomandat - Notă ed Capitolul kali) este însoțită de distonie a mușchilor gâtului și ai trunchiului, tulburări de postură cu căderi frecvente, paralizie pseudobulbară, privire fixă și o serie de alte simptome parkinsoniene care variază de la pacient la pacient Adesea, căderile inexplicabile sunt precedate de modificări ale mișcării ochilor În stadiile ulterioare ale bolii, se adaugă tulburări cognitive, de obicei minore Neuronii afectați din subtalamus, talamus și ganglioni bazali conțin neurofilamente de proteină tau Administrarea de levodopa dă doar un efect ușor și pe termen scurt Există două forme principale ale acestei boli Forma autosomal recesivă, care afectează copiii mici, cel mai adesea de etnie evreiască, progresează lent pe parcursul unui deceniu sau mai mult În muşchii membrelor, trunchiului şi musculaturii craniene apar mai întâi spasme periodice, care ulterior devin generalizate şi permanente, ducând la dezvoltarea unor posturi bizare Inteligența rămâne normală și nu există alte tulburări neurologice În unele cazuri, intervenția chirurgicală stereotaxică pe talamusul ventrolateral este eficientă La copii, se crede că distonia se ameliorează cu doze mari de trihexifenidil În a doua formă dominantă a DMD, debutul are loc la copiii mai mari sau la adulți; tinde să aibă o progresie mai ușoară și mai lentă decât tipul recesiv și apare cu aproximativ aceeași frecvență în diferite grupuri etnice Pe lângă DMD, au fost descrise multe sindroame distonice sporadice și focale comune (Capitolul ) Într-o formă de distonie în copilărie, combinată cu parkinsonismul, este eficientă utilizarea unor doze mici de levodopa (boala Segawa) SINDROMUL DE ATAXIE PROGRESIVĂ Această categorie include un număr mare de boli degenerative ereditare Niciuna dintre clasificările acestor boli nu poate fi considerată ideală, ci una dintre ele, prezentată în tabel și propus de Greenfield și Harding este cel mai convenabil din punct de vedere clinic Majoritatea bolilor debutează în adolescență sau în vârstă fragedă, progresează lent și se combină în moduri diferite cu pareza mușchilor oculomotori, degenerarea retinei, surditatea și neuropatia periferică Un grup de boli este mai frecvent în rândul portughezilor (boala Mach-D°-Joseph) Pentru un studiu mai detaliat al ataxiei ereditare, vă recomandăm să consultați monografiile lui Greenfield și Harding, enumerate în bibliografie Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice SINDROMUL DE SLABĂBILITATE ȘI ATROFIE MUSCULARĂ FĂRĂ TULBURĂRI DE SENSIBILITATE (BOLĂ A SISTEMULUI MOTOR) Termenul "boală a sistemului motor" se referă la tulburările degenerative progresive ale neuronilor motori ai măduvei spinării, trunchiului cerebral și cortexului cerebral, manifestate clinic prin slăbiciune musculară, atrofie (amiotrofie) și simptome de afectare a tractului corticospinal în diferite combinații În mare parte, aceste boli se dezvoltă la vârsta mijlocie și duc la deces în - ani, uneori mai târziu Sunt cunoscute și unele subtipuri de boli din copilărie și vârsta adultă Aceasta este cea mai comună formă de boală a sistemului motor, cu o incidență anuală de , până la , cazuri la de locuitori în întreaga lume Aproximativ % din cazurile de boală sunt moștenite în mod autosomal dominant, în unele dintre ele se constată deficiența enzimei superoxid dismutază Cauza formei sporadice comune de ABS este necunoscută Boala începe de obicei cu slăbiciune și scădere în greutate a mușchilor mâinii, combinată cu crampe și fasciculații ale mușchilor brațului și apoi a centurii scapulare Mai rar, boala debutează cu slăbiciune la un picior sub forma unui picior atârnat, urmată de slăbiciune a flexorilor piciorului și a altor mușchi ai piciorului Triada caracteristică care se dezvoltă curând, constând în pareze atrofice a mușchilor mâinilor și antebrațelor, spasticitate ușoară a picioarelor și hiperreflexie generalizată cu simptome Babinski și Hoffmann și fără tulburări senzoriale, lasă puține îndoieli cu privire la diagnostic Mai devreme sau mai târziu, disartria, disfagia și disfonia se unesc; se observă atrofii și fasciculații ale limbii; se poate exprima paralizia pseudobulbară ABS este singura boală în care există o combinație de paralizie bulbară și pseudobulbară Boala progresează constant, moartea survine din pneumonie de aspirație sau epuizare Nu există un tratament eficient, dar medicamentul antiglutamat riluzol poate întârzia necesitatea ventilației mecanice În orice stadiu al bolii, EMG dezvăluie semne ale modificărilor de denervare și reinervare larg răspândite, amplitudinea potențialului total de acțiune musculară (SMAP) este redusă, deși viteza de conducere de-a lungul nervilor senzitivi și motori este doar ușor încetinită sau normală CT sau RMN al coloanei cervicale se face pentru a exclude spondiloza, care provoacă adesea simptome ale neuronului motor superior și inferior Cum Termenul "boala neuronului motor" este folosit mai frecvent - Notă ed Capitolul de regulă, indicatorii CSF nu sunt modificați; odată cu progresia rapidă a ABS, concentrația creatininei fosfokinazei în serul sanguin crește uneori ușor Examenul neuromorfologic relevă atrofia denervației musculare și diverse stadii de degenerare a neuronilor din coarnele anterioare ale măduvei spinării, nucleii motori ai trunchiului cerebral inferior și cortexul motor cu degenerare secundară a tractului corticospinal Slăbiciunea și atrofia pot apărea izolat, fără dovezi de afectare a tractului corticospinal Aceste cazuri sunt denumite atrofie musculară progresivă Dacă slăbiciunea și atrofia se limitează mai mult sau mai puțin la mușchii inervați de nucleii motori ai trunchiului cerebral inferior, se folosește termenul de "paralizie bulbară progresivă" În cazuri rare, procesul degenerativ este limitat la tracturile corticospinale, care este denumită scleroză laterală primară În plus, au fost descrise diferite boli congenitale ale celulelor cornului anterior, dintre care majoritatea încep în copilărie (boala Werdnig-Hoffmann), copilărie (amiotrofia spinală Kugelberg-Welander) și adolescență Ele sunt discutate în cap printre alte tulburări neuromusculare congenitale La adulți, o patologie amiotrofică unică legată de X afectează mușchii proximali ai umărului și coapsei, în combinație cu atrofia bulbară la majoritatea pacienților (sindromul Kennedy); fasciculatii caracteristice pe fata În legătură cu disfuncția receptorilor androgeni, se dezvoltă ginecomastie și oligospermia; defectul genetic este localizat în secvența repetitivă CAG care codifică acest receptor Paraplegia spastică familială (boala Strumpell-Lorraine) fără amiotrofie reprezintă un grup special de boli care diferă de alte forme de boli ale sistemului musculo-scheletic descrise mai sus În cel mai frecvent tip de paraplegie spastică familială, numai celulele Betz, alți neuroni motori corticali și tracturile corticospinale degenerează Boala durează zeci de ani În unele forme, relativ rare, ale acestui sindrom se pot asocia atrofia nervului optic sau degenerarea pigmentului retinian, polineuropatia sau semnele de leziuni extrapiramidale, corticale (demență) sau cerebeloase SINDROMUL DE ORBIERE PROGRESIVĂ Acest sindrom manifestă trei boli degenerative: atrofia ereditară a nervului optic legat de X a lui Leber, care apare la bărbați și este legată, după cum a fost stabilit recent, de mitocondrii Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice boala serica, retinita pigmentara si degenerarea maculara Stargardt Atrofia optică și retinita pigmentară apar adesea în alte tulburări, cum ar fi epilepsia, boala Refsum, boala Bassen-Kornzweig, sindromul Sjögren-Larsson, paraplegia spastică familială și degenerarea cerebeloasă SURZIUNEA EREDITARĂ ÎN COMBINAȚIE CU BOLI ALE SISTEMULUI NERVOS Au fost descrise multe tulburări neurologice degenerative asociate cu atrofia cohleovestibulară progresivă ereditară Ele sunt discutate în detaliu în recenzia Konigsmark citată în bibliografie LITERATURĂ Greenfield J G Degenerele spinocerebeloase Springfield, IL: Charles C Thomas, Harding AE Ataxiile ereditare și tulburările conexe New York: Churchill Livingstone, Kennedy J R , Alter M , Sung JH Atrofie progresivă a coloanei vertebrale și bulbare proximale cu debut tardiv // Neurologie - - Voi - P Konigsmark BW Boli ereditare ale sistemului nervos cu pierdere a auzului // Handbook of Clinical Neurology, voi / PJ Vinken, G IV Bruyn (eds ) Amsterdam: Olanda de Nord, P - Leenders KL, Frackowiak SJ, Lees AJ Sindromul Steele-Richardson-Olszewski // Creierul - - Voi - P Marsden CD boala Parkinson // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Martin JB Baza moleculară a tulburărilor neurodegenerative // N Engl J Med - -Voi - p Morris JC, Cole M , Banker В Q , Wright D Demența disfazică ereditară și spectrul Pick-Alzheimer // Ann Neurol - - Voi - P Mulder DW, Kurland LT, Offord K R, Beard C M Boala neuronului motor familial adult: scleroza laterală amiotrofică // Neurologie - - Voi - P Neary D Forme de atrofie cerebrală non-Alzheimer // J Neurol neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Pringle C E , Hudson AJ, Munoz DG et al Scleroza laterală primară // Creier - - Voi - P Rowland L P, Shneider N A Scleroza laterală amiotrofică // N Engl J Med - - Voi - P Capitolul Shy G M , Magee K R O nouă miopatie congenitală non-progresivă // Creier - - Voi - P Silbermann M , Finkelbrand S , Weiss A et al Analiza morfometrică a îmbătrânirii mușchilor scheletici în urma antrenamentului de anduranță // Nervul muscular - - Voi - P Wenning GK, Ben-Shlomo Y, Magalhaes M et al Caracteristicile clinice și istoria naturală a atrofiei sistemelor multiple: o analiză a de cazuri // Creier - - Voi - P Wohlfart G , Fex J , Eliasson S Atrofie musculară spinală proximală ereditară: o entitate clinică care simulează distrofia musculară progresivă // Acta Psihiatru Scand - -Voi - P CAPITOLUL Boli metabolice dobândite ale sistemului nervos În bolile inimii, plămânilor, rinichilor, ficatului, pancreasului și organelor endocrine, sistemul nervos aproape întotdeauna, deși indirect, suferă Acest aspect al neuroștiinței acoperă toate domeniile medicinei interne și este la fel de familiar atât terapeuților, cât și neurologilor Diagnosticul precis al unui sindrom neurologic poate ajuta la recunoașterea bolii de bază În tabel Tulburările metabolice dobândite ale sistemului nervos sunt grupate în funcție de sindroamele cu care se manifestă cel mai adesea în practica clinică De regulă, modificările metabolice acute mai des decât cele cronice duc la dezvoltarea encefalopatiei Tabelul Clasificarea tulburărilor metabolice dobândite ale sistemului nervos (encefalopatii metabolice) I Tulburări metabolice, manifestate prin dezvoltarea stărilor de confuzie, stupoare și comă, uneori în combinație cu crize epileptice A) Anoxie sau hipoxie B) Hipercapnie B) Hipoglicemie D) Hiperglicemie E) Insuficiență hepatică și fistulă Eck E) Sindromul Reye G) Uremia ) Sepsis, insuficiență de organe multiple și arsuri I) Hipo- și hipernatremia și hiperosmolalitatea K) Alte encefalopatii metabolice, acidoză în diabetul zaharat sau insuficiență renală (de asemenea forme ereditare de acidoză, vezi capitolul ); Boala Addison; hipercalcemie Capitolul Boli metabolice dobândite ale sistemului nervos Tabelul Clasificarea tulburărilor metabolice dobândite ale sistemului nervos (encefalopatii metabolice) (sfârșit) II Boli metabolice manifestate prin sindrom extrapiramidal A) Degenerescenta hepatocerebrala dobandita B) Hipoparatiroidism cu calcificare a ganglionilor bazali III Tulburări metabolice manifestate prin ataxie cerebeloasă a) Hipotiroidism B) Hipertermie B) Tireotoxicoza IV Boli endocrine care cauzează psihoză sau demență A) boala Cushing și encefalopatia steroizi B) Psihozele tiroidiene B) Hiperparatiroidism SINDROMUL DE CONFUZIE DE CONȘTIINȚĂ, SPOPO și comă (ENCEFALOPATIE METABOLICĂ) Baza dezvoltării acestui sindrom este o aprovizionare inadecvată cu oxigen a creierului, cauzată de insuficiența cardiovasculară sau respiratorie Cel mai adesea, aceasta apare cu stop cardiac (infarct miocardic sau aritmie ventriculară), sufocare (înec, sufocare prin fum, spânzurare, obstrucție traheală), intoxicație cu monoxid de carbon, insuficiență respiratorie în leziuni cerebrale traumatice și boli paralitice (sindrom Guillain-Barré, poliomielita) , alte forme de colaps vascular (sângerare externă sau internă, șoc septic sau traumatic) In toate aceste conditii, se observa o scadere a perfuziei sau oxigenarii creierului; deoarece neuronii creierului nu sunt capabili să stocheze oxigen, ei mor dacă alimentarea cu oxigen este întreruptă (mai mult de minute în anoxie completă) În cele mai severe cazuri de ischemie-anpoxie, pacientul cade rapid într-o comă profundă ireversibilă din cauza morții cerebrale, care se manifestă prin lipsa completă de răspuns la toate tipurile de stimuli și dispariția reflexelor stem, inclusiv a respirației (capitolul ) ) O linie izoelectrică este înregistrată pe EEG Activitatea cardiacă și tensiunea arterială persistă, dar aproape întotdeauna insuficiența circulatorie se dezvoltă după câteva zile Cu forme mai puțin pronunțate de ischemie-anpoxie, pacientul supraviețuiește dacă structurile trunchiului Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice creierul nu este afectat, dar rămâne într-o stare vegetativă permanentă sau demență severă Cu un grad ușor de hipoxie, conștiința este restabilită, dar memoria este afectată din cauza morții selective a neuronilor hipocampali Chiar și cu o lipsă moderată de oxigen (hipoxie), se dezvoltă o afectare tranzitorie a atenției, gândirii și coordonării; dacă nu are loc pierderea conștienței, atunci complicațiile, de regulă, nu apar În toate aceste sindroame, apare adesea mioclonia hipoxică sau ischemică În cazuri rare, encefalopatia anpoxică se termină cu o recuperare aparent completă, dar după - săptămâni are loc o recidivă a simptomelor, care, la rândul lor, fie dispar fără urmă, fie lasă în urmă tulburări cognitive și motorii semnificative Acești pacienți au o degenerare pe scară largă a substanței albe a creierului (encefalopatie post-anpoxică întârziată) Ischemia limitată poate duce, de asemenea, la infarct parțial în zonele adiacente de alimentare cu sânge, cu dezvoltarea diferitelor sindroame caracteristice, inclusiv slăbiciune umăr-femurală, agnozie, orbire corticală și tulburări extrapiramidale Adesea, durata și severitatea hipoxiei sau ischemiei sunt dificil de evaluat Deși pacientul poate să nu aibă puls sau tensiune arterială, poate exista un anumit grad de circulație a sângelui în creier Funcția creierului poate fi restabilită chiar și după o perioadă mai lungă de hipoxie vizibilă decât cele minute menționate mai sus Prin urmare, medicul care sosește, neavând informații despre durata comei, ar trebui să efectueze măsuri de resuscitare (curățarea căilor respiratorii, ventilație artificială, restabilirea activității cardiace) cât mai curând posibil iHipercapnie boli pulmonare, hipercarbie Bolile parenchimatoase cronice ale plămânilor, disfuncția centrului respirator sau slăbiciunea severă a mușchilor respiratori pot provoca acidoză respiratorie cu creșterea Pco Aceste tulburări de ventilație pot duce la eritrocitoză secundară și insuficiență ventriculară dreaptă (cor pulmonale) și pot fi complicate prin adăugarea unei infecții pulmonare Tulburările neurologice pot include cefalee, edem papilar, somnolență, scăderea inteligenței, confuzie, tremor, asterixis (tremor fluturant) și comă Cu un tablou clinic complet, presiunea LCR este crescută, iar în insuficiența respiratorie acută, Pco din sângele arterial poate ajunge la mm Hg Artă pH-ul sângelui și LCR scade la , - , În aceste circumstanțe, o sursă de oxigen poate fi periculoasă, deoarece este scăzută Capitolul nivelul de oxigen din sângele arterial rămâne singurul stimul pentru centrul respirator, care și-a pierdut deja sensibilitatea la dioxidul de carbon Pentru tratament, ventilația mecanică este utilizată pentru a reduce retenția de dioxid de carbon și oxigenarea suplimentară în hipoxie severă Medicamentele opioide și sedative în timpul ventilației mecanice sunt contraindicate, deoarece suprimă activitatea centrului respirator Metabolismul creierului este extrem de dependent de glucoză, ale cărei rezerve în creier sunt foarte limitate ( - g, sau mol/ g de țesut) Această rezervă menține activitatea creierului doar de minute dacă alimentarea cu glucoză din sânge se oprește În cazul supradozajului cu insulină, a tumorilor celulelor insulare pancreatice, a insuficienței hepatice severe, a sindromului Reye (vezi p ), a bolilor de depozitare a glicogenului și a stărilor idiopatice la nou-născuți, nivelurile de glucoză din sânge pot scădea la o valoare critică Când concentrația de glucoză din sânge scade la mg/dL, apar foamea, transpirația, durerea de cap, nervozitatea și frica; scăderea suplimentară a concentrației de glucoză este însoțită de apariția reflexelor de sugere și apucare, spasme musculare și rigiditate decerebrată; unii pacienți pot dezvolta, de asemenea, convulsii mioclonice și convulsii epileptice Când concentrația de glucoză scade la mg/dl sau mai jos, pacientul intră în comă cu pupile dilatate, albirea pielii, respirație superficială, puls lent și hipotensiune arterială a mușchilor extremităților În cazuri rare, hipoglicemia relativ minoră, dar persistentă, care apare cu tumorile celulelor insulare pancreatice poate duce la ataxie, coree, rigiditate, agresivitate, letargie și letargie Copiii tolerează o scădere semnificativă a glicemiei mai ușor decât adulții, deoarece au o cantitate mai mare de glucoză în creier Administrarea intravenoasă de glucoză înainte de debutul sau chiar la începutul comei restabilește complet funcția creierului Pacienților epuizați, pe lângă glucoză, trebuie să li se administreze parenteral doze mari de vitamine B pentru a preveni dezvoltarea bolii Wernicke (capitolul ) Dacă pacientul este în comă pentru o perioadă lungă de timp, apar leziuni persistente cu tulburări mintale sau cu alte tulburări neurologice similare celor observate după hipoxie severă Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Coma diabetică cu hiperglicemie și cetoacidoză este eliminată cu un tratament medical adecvat De regulă, în această stare, concentrația de glucoză în sânge depășește mg/dL, pH-ul sângelui este mai mic de , , iar Pco este mai mic de mm Hg Artă Cu hiperglicemie non-cetoacidotică, glicemia poate atinge un număr extrem de ridicat - până la mg / dL, care este însoțită de dezvoltarea crizelor epileptice și simptome neurologice focale (hemipareză, afazie, defecte ale câmpului vizual), precum și stupoare și comă datorită hiperosmolalității (vezi " Hipo- și hipernatremie) Administrarea de soluții izotonice și insulină poate duce la o recuperare completă, dar mortalitatea în rândul diabeticilor vârstnici rămâne deprimant de mare Acidoza diabetică și starea hiperosmolară nu lasă de obicei insuficiență cerebrală reziduală J Acest termen general combină diverse tulburări cerebrale care apar pe fondul insuficienței hepatice Encefalopatia acută apare ca o complicație a hepatitei fulminante și este fatală, cu excepția cazului în care se efectuează un transplant de ficat Forma ancterică acută cu ICP crescută și comă este combinată cu infiltrarea grasă a ficatului și a altor organe (în prezent, sindromul Reye rar) Mai frecventă este encefalopatia subacută, care complică cursul diferitelor boli hepatice cronice; este denumită în mod obișnuit stupoare hepatică sau comă sau encefalopatie sistemică portală Sindromul cronic și ireversibil (degenerare hepatocerebrală dobândită) se poate dezvolta după comă hepatică repetată sau independent (vezi mai jos) Există și diverse sindroame hiperamoniemice congenitale ale copilăriei, însoțite de episoade de comă și crize epileptice După toate probabilitățile, toate formele de encefalopatie hepatică au o bază comună - o încălcare a metabolismului azotului Amoniacul (NH ) se formează în intestinul gros în timpul descompunerii proteinelor alimentare de către microorganismele care conțin urază și este transferat prin sistemul venei porte către ficat Cu toate acestea, în patologia hepatocelulară sau șuntarea sanguină sistemică portală (de obicei în combinație), amoniacul nu este convertit în uree, drept urmare o cantitate în exces de amoniac intră în circulația sistemică, perturbând metabolismul creierului prin mecanisme care nu sunt complet clare Capacitatea antagoniștilor diazepinei de a provoca o regresie parțială a comei hepatice sugerează o încălcare a transmiterii neurotransmițătorilor în patogeneza comei Capitolul Boli metabolice dobândite ale sistemului nervos Clinic, coma hepatică se manifestă prin tulburări de conștiență, variind de la confuzie la stupoare și comă, în combinație cu tulburări motorii caracteristice și modificări EEG Tulburările motorii numite tremor flutter sunt de fapt contracții musculare repetitive, definite ca asterixis, care se observă și în alte câteva encefalopatii metabolice, predominant în hipercapnie și supradozaj cu antiepileptice și alte medicamente, dar este cel mai pronunțat și persistent în insuficiența hepatică În stadiile incipiente ale dezvoltării comei hepatice, apar deja modificări EEG: flash-uri sincrone de unde lente (delta) de amplitudine mare care apar mai întâi în derivațiile frontale și, pe măsură ce coma se adâncește, înlocuind complet activitatea electrică normală Completează tabloul clinic: rigiditatea instabilă a membrelor, reflexele de apucare și sugere, uneori simptomul Babinski și crizele epileptice focale sau generalizate Concentrația de amoniac în sângele arterial depășește de obicei mcg/dL și se corelează într-o oarecare măsură cu profunzimea stuporii și a comei Coma hepatică este adesea declanșată de aportul ridicat de proteine sau de sângerare gastrointestinală Factorii suplimentari pot include hipoxie, hipokaliemie, tulburări electrolitice și diureză excesivă Ca terapie, măsurile de reducere a concentrației de amoniac în sânge sunt eficiente: o dietă cu un conținut scăzut de proteine, neomicină în clisme și pe cale orală (pentru a suprima activitatea bacteriilor producătoare de urază în tractul gastrointestinal), luarea de lactuloză (o mediu acidifiant în intestin); aceasta confirmă ipoteza intoxicaţiei cu amoniac în patogeneza comei hepatice Cu sindromul Reiss la copii pe fondul unei infecții virale acute (varicela, gripă B etc ), febră, greață, ficatul mărit cu simptome de hepatoză grasă, convulsii, stupoare și comă cu decorticație sau rigiditate decerebrată, dispariția reflexelor tulpinilor se dezvoltă rapid, ceea ce duce la moarte în câteva zile Presiunea LCR este crescută, dar citoza nu este modificată Conținutul de amoniac din sânge poate depăși mg/dL Se determină și o concentrație mare de ALT în ser (câteva mii de unități) La autopsie, celulele hepatice, împreună cu celulele tubilor renali, miocardului și fibrelor musculare, sunt umplute cu mici picături de grăsime Creierul este edematos, se dezvăluie urme de hernie ale emisferelor și cerebelului Reducerea ICP prin metodele descrise în Cap îmbunătățește prognosticul Se presupune că dezvoltarea sindromului Reye se datorează numirii aspirinei copiilor cu boală asemănătoare gripei Datorită avertismentelor despre acest pericol, sindromul Reye practic nu a apărut în ultimii ani Pe fondul insuficienței renale și al dializei, se pot dezvolta următoarele două tipuri de encefalopatie Sindrom hipercinetico-convulsiv În cazul insuficienței renale, pot apărea o serie de tulburări motorii: convulsii musculare, tremor, mioclonie, convulsii, uneori pe fundalul unei conștiințe clare Se determină un nivel semnificativ crescut de azot ureic din sânge Cu toate acestea, ureea în sine nu are un efect neurotoxic Acidoza, hipocalcemia, hipomagnezemia sunt factori suplimentari Dializa este singurul tratament eficient Crizele convulsive, care apar în aproximativ o treime din cazuri, se opresc la o concentrație relativ scăzută de fenitoină și acid valproic în serul sanguin În plus, unele simptome (dureri de cap, crampe, agitație, somnolență și convulsii) se observă la a treia sau a patra oră de dializă și uneori după terminarea acesteia (sindrom de dializă hiperosmolară) Se presupune că, în acest caz, intoxicația cu apă și producția inadecvată de ADH duc la acumularea de apă în țesuturile creierului cu formarea de edem Encefalopatia acută hipertensivă (vezi p ) Acesta este un sindrom cu dezvoltare rapidă care poate apărea în insuficiența renală acută și se manifestă prin hipertensiune arterială severă (tensiune diastolică > mm Hg), cefalee, greață și vărsături, tulburări de vedere, convulsii epileptice, confuzie, stupoare și comă Tratamentul constă în scăderea treptată a tensiunii arteriale, introducerea de medicamente antiepileptice, iar în caz de eclampsie, livrare imediată Concentrațiile extrem de ridicate ale calciului seric (> mg/dL) duc la scăderea concentrației, confuzie, letargie și comă Aceleași simptome sunt posibile cu o concentrație mai mică de calciu seric, dar cu o creștere a proporției de calciu ionizat Cauzele frecvente ale hipercalcemiei sunt carcinomatoza osoasa, mielomul multiplu, intoxicația cu vitamina D, sarcoidoza și hiperparatiroidismul Hipocalcemia, pe lângă tetanie, poate duce la convulsii epileptice Starea de confuzie și somnolență fără dezvoltarea tremorului fluturant la pacienții cu sepsis bacterian și insuficiență multiplă de organ merită o atenție specială În trecut, dezvoltarea encefalo- Capitolul Boli metabolice dobândite ale sistemului nervos Patologiile au fost atribuite tulburărilor metabolice datorate insuficienței individuale de organ, efecte secundare ale medicamentelor sau dezechilibre electrolitice, dar niciuna dintre aceste explicații nu a fost satisfăcătoare În prezent, se presupune că cauza în majoritatea cazurilor este un anumit răspuns imun sau biochimic al organismului la sepsis O stare similară apare în cazul arsurilor pe scară largă Aceasta este una dintre cele mai frecvente tulburări metabolice la pacienții din spitalele generale Ca și în cazul altor encefalopatii metabolice, gradul de disfuncție a SNC depinde de viteza de modificare a concentrației serice de sodiu O concentrație extrem de mare duce la afectarea conștienței, dezvoltarea mioclonului, asterixis, crize epileptice și, uneori, mișcări coreiforme Nivelurile scăzute de sodiu sunt însoțite de scăderea activității care progresează de la confuzie la comă, adesea în asociere cu convulsii Deshidratarea hipernatremică severă (Na> mEq/L) este observată în diabetul insipid, comă diabetică noncetotică, diaree severă și la pacienții cu stupoare dacă nu primesc lichide Dintre cauzele hiponatremiei, cel mai important este sindromul producției inadecvate de ADH, deoarece se poate dezvolta ca o complicație a multor boli neurologice: leziuni cerebrale traumatice, meningită și encefalită, infarct cerebral, hemoragie subarahnoidiană, tumori și sindrom Guillain-Barré Sugestia acestui sindrom apare atunci când se constată că urina este hipertonă în comparație cu plasma În cele mai multe cazuri, ameliorarea apare cu o scădere a aportului de lichide Corectarea afecțiunii poate fi realizată și prin administrarea intravenoasă de soluție salină hipertonică în combinație cu forțarea diurezei, cu toate acestea, restabilirea prea rapidă a concentrației de sodiu implică riscul dezvoltării mielinolizei pontine (vezi mai jos) Starea de "sărare a creierului" pe fondul hemoragiei subarahnoidiene și a leziunilor cerebrale traumatice duce, de asemenea, la hiponatremie, dar, spre deosebire de sindromul producției inadecvate de ADH, hiponatremia se dezvoltă pe fondul hipovolemiei Această diferență este de importanță practică, deoarece limitarea aportului de lichide pentru a corecta hiponatremia pune viața în pericol pentru un pacient cu "depleție de sare din creier" V mulți pacienți, în special vârstnici, la care se suspectează encefalopatie metabolică, nu se poate determina cu exactitate Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice motiv De obicei, există o combinație de mai mulți factori (febră, deshidratare, intoxicație cu medicamente etc ), iar starea pacientului se îmbunătățește după o săptămână sau mai mult (a se vedea capitolele și pentru o discuție despre afectarea conștienței și "demența ceață") De asemenea, trebuie remarcat faptul că unele leziuni focale ale creierului pot da un tablou clinic al encefalopatiei, similar cu cel din tulburările metabolice Un exemplu în acest sens este afectarea creierului în purpura trombotică trombocitopenică, embolia grasă, hematom subdural bilateral, tumora cerebrală (în special gliomatoza cerebrală) și hidrocefalie În plus, stările după o comoție cerebrală sau o criză epileptică pot fi confundate cu encefalopatie metabolică MIELINOLIZA PONTINĂ CENTRALĂ În această boală, partea centrală a bazei punții și uneori alte zone ale creierului suferă demielinizare neinflamatoare mai mult sau mai puțin simetrică Dacă afectarea punții este suficient de extinsă, pacientul dezvoltă pseudocom, adică este conștient, dar apar tetraplegie și sindrom pseudobulbar (sindrom de izolare sau "persoană blocată") Aproximativ jumătate dintre pacienți suferă de alcoolism, iar restul fie au boli sistemice severe, arsuri semnificative și răspândite, fie au suferit transplant de rinichi sau ficat RMN-ul este util în stabilirea diagnosticului, deși leziunile pontine centrale pot să nu fie văzute timp de zile, săptămâni sau chiar mai mult după debutul simptomelor Frecvent la majoritatea cazurilor de mielinoliză pontină centrală este hiponatremia severă ( - meq/l) Deși, după cum sa menționat deja, hiponatremia severă poate provoca simptome ale SNC, nu duce direct la dezvoltarea mielinolizei Apare (dar nu întotdeauna) numai cu corectarea rapidă sau excesivă a hiponatremiei Rezultatele observării pacienților cu arsuri severe indică faptul că etapa cheie a patogenezei este dezvoltarea hiperosmolalității și nu hipernatremia în sine Metoda optimă de corectare a hiponatremiei nu a fost încă dezvoltată, dar până în prezent, toate dovezile sugerează necesitatea administrării cu atenție a soluțiilor corective la o rată care să nu depășească meq în primele de ore și meq în primele de ore BOLI METABOLICE DOBÂNĂTE AFECTATĂ PREFERENȚIAL CĂILE EXTRAPYRAMIDELOR ȘI CEREbelul Cele mai studiate boli includ degenerescenta hepatocerebrala cronica dobandita si hipoparatiroidismul cu calcifiere Capitolul ganglionii bazali și cerebel Encefalopatia bilirubinei ca o complicație a bolii hemolitice a nou-născutului a devenit o patologie destul de rară în timpul nostru (vezi p ) Este descrisă dezvoltarea coreei în hipertiroidism După cum sa menționat mai devreme, pacienții cu diferite tipuri de ciroză, cu și fără episoade anterioare de comă hepatică, în unele cazuri dezvoltă un sindrom lent progresiv de disartrie, coreoatetoză, ataxie cerebeloasă și deficiență intelectuală Această degenerare hepatocerebrală dobândită se corelează cu hiperamoniemia cronică, a cărei corecție poate îmbunătăți oarecum starea pacientului În hipoparatiroidism, atât coreoatetoza, cât și ataxia bilaterală sau unilaterală și simptomele parkinsonismului se alătură ulterior simptomelor hipocalcemice precoce sub formă de tetanie și convulsii Se crede că tulburările neurologice tardive sunt asociate cu depunerea de calciu în ganglionii bazali și cerebel, care sunt clar vizibile pe CT Este descrisă apariția ataxiei cerebeloase pe fondul mixedemului, dar nu am întâlnit acest sindrom în practica noastră Mai convingătoare este opinia neurologilor cu experiență că a afectat coordonarea în timpul mersului și mișcările membrelor dispar în timpul tratamentului cu medicamente tiroidiene Nu există nicio îndoială că hipotiroidismul stă la baza mișcării lente, relaxării musculare întârziate după reflexele tendinoase și, uneori, polineuropatia senzorio-motorie Hipertermia severă, ca în insolația, poate duce la deteriorarea celulelor Purkinje și la dezvoltarea ataxiei cerebeloase BOLI ENDOCRINE CARE SE MANIFESTE CA PSIHOZA SI DEMENTA Dintre aceste afecțiuni patologice, leziunile SNC cauzate de expunerea la hormoni suprarenalieni și tiroidieni endogeni sau exogeni sunt cele mai frecvente și severe Dozele mari de corticosteroizi provoacă insomnie sau agitație cronică, uneori progresând spre confuzie și rareori către psihoză evidentă Cu boala Cushing, poate apărea un tablou clinic similar sau se poate dezvolta demență și o scădere a dimensiunii creierului Îmbunătățirea se observă cu scăderea dozei de corticosteroizi sau cu tratamentul bolii Cushing Insuficiența suprarenală poate fi însoțită de slăbiciune, hipotensiune arterială și confuzie ușoară Hipotiroidismul sever duce la scăderea concentrației, somnolență și demență ușoară Cu tireotoxicoză, se pot dezvolta tremor și neliniște și, uneori, psihoză Au fost descrise, de asemenea, mioclonie neobișnuită și encefalopatie cu dezvoltare de stupoare Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice cu tiroidita Hashimoto În aceste cazuri, se găsesc titruri mari de anticorpi la țesutul tiroidian și terapia cu corticosteroizi este eficientă LITERATURĂ Adams RD, Foley J М Tulburarea neurologică asociată cu boala hepatică // Res Publ conf univ Res Nerv Ment Dis - - Voi - P Cooper AJL, Plum F Biochimia și fiziologia amoniacului cerebral // Physiol Rev - - Voi - P Laureno R , Karp BJ Mielinoliza pontină și extrapontină în urma corectării rapide a hiponatremiei // Lancet - - Voi - P Levy DE, Bates D , Caronna JJ Prognostic în comă netraumatică // Ann Intern Med - - Voi - P Plum F, Posner J B Diagnostic of Stupor and Coma, ed a -a Philadelphia: Davis, Raskin N EL, Fishman RA Tulburări neurologice în insuficiența renală // N Engl J Med - - Voi - P , Rosenblum JL, Keating J P, Prensky A L, Nelson JS Un sindrom neurologic progresiv la copiii cu boală hepatică cronică // N Engl J Med - - Voi - P Victor M , Adams RD, Cole M Tipul dobândit (non-wilsonian) de degenerare hepato-cerebrală cronică // Medicină - - Voi - P Victor M , Rothstein J Complicațiile neurologice ale bolilor hepatice și gastrointestinale // Bolile sistemului nervos, ed a II-a / AK Asbury, GM McKhann, WI McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, P - Wright D G, Laureno R , Victor M Pontine și mielinoliza extrapontină // Creier - -Voi - P Young GB, Ropper A EL, Bolton CF Comă și tulburări de conștiență New York: McGraw-Hill, ГЛАВА Boli ale sistemului nervos cu deficiențe nutriționale Această grupă include bolile în care sistemul nervos suferă din cauza lipsei componentelor nutritive esențiale sau din cauza unor afecțiuni care cresc nevoia acestor componente În dezvoltarea leziunilor sistemului nervos, rolul vitaminelor este cel mai important, în special vitaminele B solubile în apă: tiamina, acidul nicotinic, piridoxina, acidul pantotenic, riboflavina, acidul folic și cianocobalamina (vitamina B ) Cu excepția degenerescenței subacute a măduvei spinării (datorită deficienței de vitamina B ) și a altor afecțiuni de malabsorbție (deficit de vitamina E), majoritatea tulburărilor de nutriție sunt asociate cu deficiențe de multivitamine În lumea occidentală, cea mai frecventă cauză a deficiențelor de vitamina B este alcoolismul Foamea în sine provoacă rareori stări deficitare, cu excepția unor copii care suferă de consecințele epuizării proteinelor Deficiența componentelor nutriționale duce la dezvoltarea următoarelor boli ale sistemului nervos: Sindromul Wernicke-Korsakov Polineuropatie (forma neuropatică a beriberi) Neuropatia nervului optic Sindromul de ambliopie, neuropatie dureroasă și dermatită orogenitală (sindromul Stron) Degenerare combinată subacută (deficit de vitamina B ) Pelagra Tulburări neurologice cu deficit de piridoxină și alte vitamine B (acid pantotenic, acid folic și eventual riboflavină) Polineuropatia si degenerescenta spinocerebeloasa in deficit de vitamina E Degenerescenta cerebeloasa alcoolica Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Acest sindrom, o combinație a două boli clinic diferite (una dintre ele descrisă de Wernicke, cealaltă de Korsakov), se dezvoltă în deficiența cronică de tiamină, cel mai adesea pe fondul alcoolismului cronic Caracterizat printr-o combinație de diplopie și strabism (leziuni ale nervului abducens bilateral, pareza orizontală și verticală a privirii), nistagmus orizontal și vertical, ataxie cerebeloasă și psihoză cu confuzie, care adesea se transformă într-o stare relativ bine definită de amnezie Korsakov (vezi Capitolul ) În cele mai multe cazuri, există unele semne de polineuropatie: slăbiciune, pierderea simetrică distală a senzației, areflexie a extremităților inferioare Dacă un pacient grav bolnav nu prezintă aceste simptome sau primește glucoză intravenoasă fără adaos de tiamină, decesul poate apărea din cauza cardiomiopatiei sau a unui alt efect al supraîncărcării cu carbohidrați, iar diagnosticul se pune numai la autopsie Leziunile cerebrale sunt reprezentate de focare simetrice bilaterale de necroză în zonele periventriculare ale talamusului și hipotalamusului medial (în special corpurile mastoide), substanța cenușie periaqueductală, părțile anterioare superioare ale vermisului cerebelos și structurile fundului celui de-al patrulea ventricul Tratamentul constă în administrarea imediată de clorhidrat de tiamină dacă se suspectează deficiența de tiamină ( mg intravenos și mg intramuscular zilnic, până când este posibilă o dietă completă) Această terapie oprește boala, dar nistagmusul orizontal și uneori vertical, ataxia mersului (degenerarea cerebeloasă "alcoolică") și sindromul amnestic (Korsakov) pot persista din cauza leziunilor rămase -J Această boală se manifestă prin pierderea simetrică sau afectarea senzației, tulburări de mișcare, pierderea reflexelor, aceste tulburări sunt mai pronunțate la picioare și picioare și în regiunile distale decât la mâini și brațe și regiunile proximale După cum am menționat mai sus, acest tip de neuropatie este adesea combinat cu sindromul Wernicke-Korsakoff (mai mult de % din observațiile noastre), dar se poate dezvolta și izolat, în special formele sale cele mai severe (beriberi neuropatic) Unele variante de polineuropatie alcool-alimentara se manifesta prin dureri severe cu senzatie de arsura si cresterea sau disparitia transpiratiei la nivelul picioarelor, iar uneori la maini Concentrația de proteine din LCR rămâne în limitele normale sau este ușor crescută La nivelul nervilor, axonii sunt afectați în principal, dar pot fi implicate și tecile de mielină; procesele degenerative sunt localizate Capitolul predominant în secţiunile distale ale fibrelor cele mai lungi şi mielinice (neuropatie cu predominanţă a leziunii în secţiunile distale) Dacă se dezvoltă paralizia membrelor, regenerarea axonală este necesară pentru a restabili funcția, care poate dura multe luni sau chiar ani În timp, mușchii paralizați se atrofiază, dar viteza de conducere de-a lungul fibrelor nervoase încetinește doar ușor Polineuropatia alimentară în cazuri rare se datorează doar deficienței de tiamină În mod obișnuit, pacientul are deficit de câteva vitamine B Deficiența poate fi corectată prin aportul de vitamine pe cale orală sau doar printr-o dietă echilibrată care include vitamine; prevenirea deficiențelor se bazează pe aceleași măsuri Desigur, consumul de alcool este interzis, deoarece înlocuiește multe dintre componentele normale ale dietei Acesta este un sindrom relativ rar caracterizat prin pierderea subacută bilaterală (nu neapărat simetrică) a vederii centrale asociată cu albirea discului optic (atrofie a nervului optic) În trecut se credea că principalele cauze ale acestei boli erau alcoolul și tutunul ("ambliopia tutun-alcool"), dar acum se știe că se datorează lipsei de vitamine, în principal vitaminele B Acest sindrom este asemănător cu Sindromul Stron, în care ambliopia este combinată cu polineuropatie dureroasă și predominant sensibilă și dermatită orogenitală Ultimul focar al acestui sindrom, care a afectat de persoane, a avut loc în Cuba între și (vezi raportul MMWR, ) Deficitul pe termen lung de cianocobalamină (vitamina B ) duce la două tulburări majore: ( ) anemie macrocitară megaloblastică (pernicioasă) și ( ) degenerarea coloanelor posterioare și laterale ale măduvei spinării (și uneori a creierului și a nervilor periferici), care se poate dezvolta independent sau precedă patologia hematologică Deteriorarea sistemului nervos se datorează unei deficiențe a enzimei dependente de cianocobalamină (metilmalonil-CoA-mutază), care este necesară pentru funcționarea fibrelor mielinice tablou clinic De obicei, simptomele inițiale sunt parestezii persistente pe picioare și mâini, apoi alte simptome de implicare a coloanelor posterioare (instabilitate, pierderea articulației) Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice senzație musculară de sensibilitate la vibrații, un test Romberg pozitiv), iar mai târziu - slăbiciune și simptome de leziuni corticospinale Semnele de neuropatie optică, dacă apar, sunt în stadiile ulterioare ale bolii, dar au fost descrise cazuri izolate de orbire precoce În stadiile inițiale, pot apărea tulburări ale funcțiilor creierului (iritabilitate, somnolență, labilitate emoțională și confuzie) În etapele ulterioare, funcțiile cognitive (dezvoltarea demenței) pot fi afectate din cauza leziunilor substanței albe a creierului, similar cu leziunile măduvei spinării Potrivit unor rapoarte, afectarea cognitivă poate fi singurul simptom al deficienței de vitamina B , dar acest lucru nu a fost dovedit în mod concludent Diagnosticul diferențial este în principal cu spondiloza cervicală, mielopatia SIDA și infecția cu HTVL- , SM Diagnostic și tratament Diagnosticul precoce al bolii este îngreunat în principal de dezvoltarea non-simultană a simptomelor neurologice și hematologice La pacienții cărora li se administrează sau nu acid folic, hematocritul normal și volumul corpuscular mediu pot fi menținute în timp ce simptomele neurologice cresc Dacă există o deficiență de fier în același timp, volumul globulelor roșii rămâne și el în limitele normale La astfel de pacienți, este necesar să se examineze un frotiu de sânge pentru a detecta neutrofile hipersegmentate Concentrația de cianocobalamină în serul sanguin mai mică de pg / ml duce adesea la dezvoltarea simptomelor neurologice și a degenerarii subacute combinate Dacă tulburările neurologice sunt combinate cu o scădere a concentrației de cianocobalamină sub pg / mg, este necesară o căutare suplimentară de diagnostic O metodă informativă, dar nu absolut de încredere pentru diagnosticarea deficitului de cianocobalamină este testul Schilling în două etape Noi metode de studiere a conținutului de acid metilmalonic și homocisteină în serul sanguin sunt probabil mai sensibile Un grad ridicat de suspiciune pentru degenerescenta combinata subacuta si diagnosticarea precoce a acesteia sunt esentiale, intrucat gradul de imbunatatire a statusului neurologic depinde de durata simptomelor inainte de tratament Pentru a restabili conținutul de vitamina B| în țesuturi, este necesară o doză inițială mare: mcg intramuscular săptămânal timp de - luni Apoi vitamina B se administrează în această doză o dată pe lună pe toată durata vieții pacientului Administrarea orală nu este adecvată în cea mai frecventă formă de deficit de vitamina B , care este anemia pernicioasă, deoarece se datorează absenței unui factor intrinsec În unele cazuri, leziuni similare ale măduvei spinării sunt observate cu deficiența de acid folic Capitolul Această afecțiune cronică de deficiență apare atunci când există o deficiență în acid nicotinic sau triptofan, precursorul său de aminoacizi, de obicei în combinație cu deficiențe ale altor vitamine B În lumea occidentală, pelagra este extrem de rară, poate datorită practicii comune de fortificare a pâinii si cereale cu acid nicotinic Boala este încă frecventă în țările în curs de dezvoltare Tabloul clinic detaliat al bolii este reprezentat de dermatita zonelor expuse la lumina soarelui, tulburări gastrointestinale (diaree), anemie și tulburări neuropsihiatrice, care includ insomnie, iritabilitate, sentimente de anxietate și depresie, oboseală, indiferență, evoluție spre totușie emoțională, apatie și tulburări de memorie Pot exista simptome de implicare a tractului corticospinal și polineuropatie Modificările morfologice includ umflarea și cromatoliza centrală a neuronilor corticali, degenerarea simetrică a coloanelor posterioare și degenerarea mai puțin pronunțată a tracturilor corticospinale Leziunile nervilor periferici nu diferă de cele din forma neuropatică a beriberi Există două tipuri de encefalopatie în deficitul de vitamina B Una dintre ele se dezvoltă cu deficiență congenitală a enzimei acid glutamic decarboxilază, pentru care vitamina B este un cofactor; encefalopatia se manifesta prin crize convulsive la nou-nascuti Celălalt tip se datorează deficienței de vitamine dobândite sau lipsei acesteia în dietă, sau izoniazidei sau hidralazinei, care formează complexe de hidrazonă, făcând piridoxina indisponibilă țesuturilor Al doilea tip este însoțit de dezvoltarea anemiei și polineuropatiei la pacienții care primesc tratament pentru tuberculoză și hipertensiune arterială În mod paradoxal, aportul excesiv de vitamina B poate duce și la dezvoltarea ganglionopatiei și a polineuropatiei senzoriale Deficitul de acid pantotenic provoacă și polineuropatie senzorială cu durere Insuficiența vitaminei E liposolubilă dezvoltă ataxie spinocerebeloasă în combinație cu polineuropatie și, uneori, retinopatie pigmentară Cu aceste tulburări, suplimentarea cu vitamine este eficientă Motivul acestei deficiențe pot fi unele condiții în care Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice ryh absorbția grăsimilor este perturbată: sprue non-tropical, stare după rezecția extinsă a intestinului subțire, boli hepatobiliare colestatice cronice și alte tipuri de malabsorbție Aproape toate cazurile cunoscute au fost observate în copilărie Este descrisă o formă ereditară în care conversia vitaminei E în Egocoferol în ficat este afectată Acest termen este folosit pentru a descrie un sindrom comun printre alcoolici, caracterizat prin tulburări de echilibru și mers, ataxie a picioarelor Mâinile sunt mai puțin afectate, iar disartria și nistagmusul sunt simptome rare Afectarea constă în degenerarea neuronilor din cortexul cerebelos, în special a celulelor Purkinje, în principal în secțiunile anterioare superioare ale vermisului, în cazuri severe - în secțiunile anterioare ale lobulilor anteriori Aceste modificări amintesc de natură și de localizare a leziunilor cerebeloase în sindromul Wernicke-Korsakoff Modificări similare se observă, de asemenea, dar rar, cu malnutriția neasociată cu alcoolismul O dietă adecvată oprește progresia bolii și poate duce la îmbunătățiri Mielinoliza pontină centrală (vezi capitolul ) și boala Marchiafava-Bignami (degenerarea corpului calos) sunt tulburări rare observate cel mai des la alcoolici În boala Marchiafava-Bignami, demența subacută este însoțită de apariția reflexelor de apucare și sugere O cauză suspectată, dar nu pe deplin dovedită a bolii este malnutriția Au fost identificate mai multe boli metabolice ereditare dependente de vitamine; multe dintre ele sunt corectate prin introducerea unor doze mari de vitamina LITERATURĂ Allen R H , Stabler S R , Savage DG, Lindenbaum J Diagnostic of cobalamin deficiency I Utilitatea acidului metimalonic seric și concentrațiilor totale de homocisteină // Am J Hematol - - Voi - P Săptămâna J S Cobalamina și sistemul nervos // N Engl J Med - - Voi - P Gotoda T , Arita M , Arai H et al Disfuncție spinocerebeloasă la adulți cauzată de o mutație a genei pentru proteina de transfer de etocoferol // N Engl J Med - - Voi -P Green R , Kinsella LJ Concepte actuale în diagnosticul deficitului de cobalamină // Neurologie - - Sine - P Problema Fulgii de zăpadă albi de zăpadă Ishii N , Nishihara Y Pelagra printre alcoolici cronici: un studiu clinic și patologic a de cazuri de necropsie // J Neurol Neumsuig Psihiatrie - -Voce - P Lindenbaum J, Healton EB, Savage DG și colab Tulburări neuropsihice cauzate de deficit de cobalamină în absenţa anemiei sau a macrocitozei // N Engl J Med - - Sinele - P Morbiditate Mortalitate Rapoarte săptămânale // MMWR - - Sine - p , Victor M Polineuropatie datorată deficienței nutriționale și alcoolismului // Peripheral Neuropathy, ed a II-a / PJ Dyck, PK Thomas, EH Lambert, R Bunge (eds ) Philadelphia: Saunders, P - Victor M , Adams RD, Collins GH Sindromul Wemicke-Korsakoff și tulburările neurologice asociate datorate alcoolismului și malnutriției Philadelphia: Davis, Victor M , Adams RD, Mancall EL O formă restrânsă de degenerescență cerebeloasă care apare la pacienții alcoolici // Arh Neurol - - Voi - P Victor M , Mancall EL, Dreyfus PM Ambliopia deficitară la pacientul alcoolic: un studiu clinicopatologic // Arh Oftalmol - - Voi - P ГЛАВА Алкоголь и алкоголизм Alcoolul etilic sau etanolul, sub formă de whisky, gin, vodcă, vin și bere, este cea mai utilizată dintre toate drogurile care creează dependență Efectul său imediat este familiar aproape tuturor Ca și în cazul altor medicamente care creează dependență, toleranța se dezvoltă odată cu consumul cronic de etanol, iar dacă aceasta este oprită după o perioadă de abuz cronic, apare un complex de simptome stereotipe (sevraj sau sindrom de sevraj) Aspectele medicale importante ale absorbției, distribuției, excreției și metabolismului alcoolului și efectul acestuia din urmă asupra organelor din afara sistemului nervos sunt discutate în detaliu în versiunea completă a acestei cărți Efectul farmacologic al alcoolului asupra sistemului nervos și ipotezele dezvoltării alcoolismului sunt, de asemenea, luate în considerare acolo Acest capitol oferă doar date despre cele mai frecvente complicații neurologice Deși toate sunt cauzate de intoxicația alcoolică acută sau cronică, mecanismele dezvoltării lor sunt diferite Acest fapt stă la baza clasificării prezentate mai jos Cea mai importantă și profundă problemă asociată cu alcoolul, și anume alcoolismul cronic, sau dependența de alcool, ca și problema altor forme de dependență, nu a fost încă rezolvată complet Predispoziția familială a fost demonstrată în mod convingător Într-un alt grup de alcoolici se remarcă debutul precoce al consumului de alcool și rolul factorilor sociali Este bine cunoscut faptul că consumul de alcool reduce simptomele stărilor maniaco-depresive și anxietate-depresive cronice Câteva informații despre tratamentul dependenței de alcool sunt oferite la sfârșitul acestui capitol EFECTELE CLINICE ALE ALCOOLULUI ASUPRA SISTEMULUI NERVOS I Intoxicație cu alcool - intoxicație, comă, rar excitare ("intoxicație patologică"), "deconectare" II Sindrom de sevraj sau de sevraj - tremur, halucinații, convulsii epileptice, delirium tremens Capitolul III Boli ale sistemului nervos cauzate de malnutriție din cauza alcoolismului (vezi cap ) A) Sindromul Wernicke-Korsakoff B) Polineuropatie B) Neuropatie optică ("amliopie tutun-alcool") D) Pelagra D) Degenerescenta cerebeloasa IV Boli cu patogeneză neclară, care se dezvoltă adesea în alcoolism A) Mielinoliza pontină centrală B) Boala Marchiafava-Bignami B) Cardiomiopatie și miopatie alcoolică D) Demența alcoolică D) Atrofie cerebrală V Sindromul alcoolic fetal VI Tulburări neurologice asociate cu ciroza alcoolică și șuntarea sistemică portală A) Stupoare hepatică și comă B) Degenerescenta hepatocerebrala cronica VII Paralizie prin compresie și miopatie alcoolică (vezi p ) INTOXICARE ALCOOL Clinica tipică a intoxicației cu alcool este atât de familiară încât diagnosticul nu este dificil: diferite grade de distracție și entuziasm, necumpătare, vorbăreț, comportament necontrolat, vorbire neclară, necoordonare a mișcărilor și a mersului, neatenție, confuzie, stupoare și comă Formele tipice de intoxicație cu alcool nu sunt dificil de diagnosticat și tratat Cu toate acestea, în unele variante (comă alcoolică, întreruperi de curent și așa-numita intoxicație patologică), diagnosticul poate fi dificil și este necesar un tratament imediat Comă alcoolică Diagnosticul de comă alcoolică poate fi pus în mod fiabil numai prin excluderea altor cauze de comă; roșeața feței și mirosul de alcool nu sunt în sine criterii de diagnostic sigure Este recomandabil să se determine concentrația de alcool în sânge, dar nici acest parametru nu permite un diagnostic definitiv O concentrație de alcool de mg/dl poate fi fatală la o persoană neobișnuită, iar la un alcoolic va provoca doar simptome ușoare de intoxicație O alcoolemie relativ scăzută la un alcoolic în stare comatoasă ( mg/dl și mai jos) ridică întotdeauna suspiciunea de prezență a intoxicației combinate cu medicamente (barbiturice, alcool metilic), infecțioasă Manual de neurologie Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice proces (pneumonie, meningită), boli hepatice sau leziuni cerebrale traumatice Obiectivul principal al tratamentului comei alcoolice este prevenirea tulburărilor respiratorii și a complicațiilor acestora, care se efectuează în conformitate cu recomandările date în cap La concentrații extrem de mari de alcool (> mg/dl), hemodializa este rezonabilă, mai ales în cazuri de acidoză sau co-otrăvire cu metanol, etilenglicol sau alte substanțe dializabile "Opriri" La o anumită etapă a intoxicației cu alcool, o persoană încetează să-și amintească evenimentele, în ciuda faptului că rămâne capabilă să efectueze diverse acțiuni complexe Mai târziu, când este treaz, nu-și poate aminti ce a făcut în această perioadă, care uneori durează câteva ore Aceste așa-numite "pene de curent" pot fi folosite ca un indicator al severității intoxicației În ciuda credinței populare, întreruperile de curent nu indică dezvoltarea dependenței de alcool Intoxicație patologică (intoxicație complicată, paranoidă alcoolică, intoxicație atipică) O descriere exactă a acestui sindrom încă lipsește, poate din cauza varietății mari a variantelor sale Sunt binecunoscute reacțiile idiosincratice la alcool, în care o cantitate mică de alcool provoacă întotdeauna modificări comportamentale care sunt vag asemănătoare tipului de personalitate al persoanei: dorința de a se certa, tendința la violență, paranoia acută, promiscuitatea și crima Poate că efectul eliberator al alcoolului dezvăluie o sociopatologie ascunsă a personalității Mai des, termenul de "intoxicație patologică" este folosit pentru a defini o explozie de furie oarbă cu comportament agresiv și distructiv, pacientul poate fi calmat doar cu mare dificultate, folosind doze mari de sedative; ulterior pacientul nu-și amintește această perioadă Această afecțiune trebuie diferențiată de crizele temporale și psihopatie, care uneori se manifestă ca izbucniri de furie și cruzime Reacții paradoxale similare sunt uneori observate după numirea barbituricelor SINDROM DE RETRAGERE SAU DE RETRAGERE Acest complex de simptome este reprezentat de tremurături, halucinații, crize epileptice, confuzie și agitație psihomotorie și hiperactivitate autonomă, care se dezvoltă la câteva ore sau zile după ce alcoolicul cronic încetează să consume alcool Zonele creierului care sunt afectate de alcool și care se adaptează la doze mari de alcool devin dezinhibate și hiperactive după retragerea alcoolului Capitolul Schematic tabloul clinic este prezentat în fig În general, există două sindroame: mic și mare Sindromul minor, sau precoce, se caracterizează prin tremur, greață și vărsături, insomnie, înroșirea feței, transpirație relativ slabă, halucinații (vizuale și auditive, rar tactile și olfactive) și crize epileptice convulsive; dezorientarea și confuzia sunt minore sau absente Aceste simptome apar la până la ore după încetarea băuturii, ajung la un vârf în intensitate în de ore și apoi dispar treptat în câteva zile, de obicei fără sechele În cazuri rare, sevrajul de alcool, care începe cu halucinații auditive acute, progresează într-o psihoză halucinatorie cronică delirantă, care poate fi confundată cu schizofrenie paranoidă La un număr relativ mic de pacienți, simptomele precoce de sevraj de alcool (în special crizele de epilepsie) preced dezvoltarea delirium tremens treizeci La câteva zile după încetarea consumului de alcool Orez Dezvoltarea tulburărilor neurologice acute după încetarea consumului de alcool În figură, durata consumului de alcool este redusă semnificativ și nu reflectă perioada reală de timp Scara de pe linia principală indică apariția de tremur, greață și alte simptome care apar după trezirea Ufenniy Asocierea diferitelor grupuri de simptome cu perioada de sevraj este explicată în text (Adaptat după Victor și Adams, ) * Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Sindromul de sevraj major, numit în mod tradițional delirium tremens, se caracterizează prin confuzie profundă, tremurături severe și mioclonie, iluzii și halucinații, simptome de hiperactivitate a sistemului nervos autonom (febră, tahicardie, pupile dilatate, transpirație abundentă) Aceste simptome apar la - de ore după retragerea alcoolului (punctul maxim la de ore) Un sindrom mare este mult mai puțin frecvent decât unul mic, dar este mai periculos și se termină cu moartea în aproximativ % din cazuri De obicei, hipertermia, colapsul vascular, infecția și traumatismele severe indică un prognostic prost Examinarea patologică a creierului în aceste cazuri nu reușește să dezvăluie modificări morfologice semnificative legate de delirul propriu-zis În perioada de sevraj timpurie ( - de ore după sevraj), probabilitatea de a dezvolta crize epileptice crește semnificativ chiar și la persoanele fără antecedente împovărate sau semne EEG de activitate epileptică Cu alte cuvinte, sevrajul de alcool este o cauză importantă a primelor crize epileptice dezvoltate la vârsta adultă În timpul unei crize epileptice, EEG-ul poate fi alterat și pacientul poate fi neobișnuit de sensibil la stimularea luminoasă, dar aceste modificări dispar după câteva zile, chiar dacă pacientul dezvoltă delirium tremens (La alcoolicii pe care i-am observat cu crize de epilepsie, delirium tremens s-a dezvoltat în aproape % din cazuri, dar într-un alt studiu acest procent a fost mult mai mic ) De regulă, crizele sunt generalizate; pot fi singuri, dar mai des apar mai multe crize în câteva ore Rareori, se dezvoltă status epilepticus Trebuie remarcat faptul că convulsiile focale dezvoltate în aceste condiții indică prezența unei leziuni cerebrale focale (cel mai adesea traumatice) în plus față de simptomele de sevraj de alcool La pacientii cu epilepsie idiopatica sau post-traumatica, convulsiile pot fi provocate de un episod scurt (o seara sau weekend) de bautura, dar acestia au convulsii nu numai cand beau alcool, ci si cand sunt treji Sindromul de sevraj mic Terapia se bazează pe înlocuirea lichidelor și electroliților și administrarea atentă a sedativelor La alcoolicii subnutriți, administrarea parenterală a soluțiilor de glucoză prezintă un pericol deosebit, și anume provocarea bolii Wernicke, și trebuie întotdeauna combinată cu administrarea de vitamine B Capitolul corectează tulburările electrolitice (hipokaliemie, hipomagnezemie, hiponatremie), dar corectarea hiponatremiei necesită o îngrijire specială (vezi p ) Există o serie de medicamente eficiente pentru oprirea tremorului, a nervozității și a insomniei De regulă, medicamentele din seria fenotiazinei nu sunt utilizate, deoarece reduc pragul de dezvoltare a crizelor epileptice În prezent, cele mai utilizate sunt clordiazepoxidul, lorazepamul și diazepamul Paraldehida, cel mai popular medicament de mulți ani, nu este disponibilă în prezent Sevraj Tratamentul acestei afecțiuni necesită mult mai mult efort decât tratamentul sindromului de sevraj minor Este necesară o căutare atentă pentru leziuni sau infecții concomitente, în special contuzii cerebrale, hematom subdural, leziuni ale măduvei spinării cervicale, pneumonie și meningită Radiografia toracică, tomografia computerizată sau RMN-ul capului și coloanei vertebrale cervicale trebuie efectuate dacă se suspectează trauma, teste hepatice și LP dacă se suspectează meningită Tratamentul se bazează pe administrarea de lichide și corectarea tulburărilor electrolitice Transpirația excesivă necesită introducerea a aproximativ litri de lichid pe zi, din care aproximativ un sfert ar trebui să fie salin Importanța adăugării vitaminelor B a fost deja remarcată Cantitatea de glucoză și electroliți administrate depinde de parametrii de laborator Concentrațiile scăzute de sodiu trebuie ajustate cu precauție extremă, așa cum sa menționat deja În formele severe de delirium tremens, funcțiile vitale trebuie monitorizate constant pentru a preveni șocul și hipertermia Dacă apare șoc, se administrează imediat lichide și vasopresoare, iar în cazul hipertermiei se folosește o pătură de răcire, pe lângă terapia specifică care vizează suprimarea unui posibil proces infecțios Este necesară o selecție atentă a dozei de medicament Scopul acestuia din urmă nu este de a suprima complet excitarea și tremorul, care pot suprima în mod semnificativ respirația, ci de a ameliora simptomele pentru a facilita îngrijirea medicală a pacientului De obicei, medicamentele se administrează parenteral: diazepam mg IV, iar apoi din nou o dată sau de două ori după - de minute, pentru ca pacientul să se calmeze, dar să nu adoarmă; fenobarbital ( mg) sau haloperidol ( - mg) pot fi administrate la intervale de - ore În unele cazuri, este recomandabil să se prescrie propranolol și alte P-adrenoblocante Corticosteroizii sunt contraindicați pentru ameliorarea simptomelor de sevraj Crize epileptice de sevraj În cele mai multe cazuri, medicamentele antiepileptice nu sunt necesare deoarece crizele durează o perioadă foarte scurtă, limitată în stadiile incipiente Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice simptome de sevraj și adesea dispar în momentul în care pacientul este examinat de un medic Administrarea intravenoasă de fenobarbital sau clordiazepoxid poate preveni convulsii în stadiile incipiente ale sevrajului Fenitoina nu este de obicei eficientă în aceste cazuri S-a demonstrat că doze mici de lorazepam intravenos previn reapariția convulsiilor Numirea medicamentelor antiepileptice pentru o perioadă lungă este impracticabilă Dacă pacientul încetează să bea, el nu dezvoltă convulsii; dacă continuă să bea, de obicei încetează el însuși să ia medicamentele Statusul epileptic din cauza sindromului de abstinență este oprit în același mod ca și starea cauzată de alte motive Pacienții cu convulsii focale necesită examinare și tratament conform recomandărilor din cap Pacienților cu epilepsie idiopatică sau post-traumatică li se interzice consumul de alcool și trebuie să respecte regimul de terapie antiepileptică prescris Aceste boli nu sunt diferite de bolile nutriționale non-alcoolice discutate în cap Acest termen este folosit pentru a se referi, probabil, la diferite tipuri de demență care se dezvoltă pe fondul unui efect toxic pe termen lung al alcoolului asupra creierului Tabloul clinic nu este foarte clar, iar manualele moderne de psihiatrie nu disting caracteristicile clare ale acestei tulburări Mai important, nu există modificări neuromorfologice specifice Manifestările clinice asociate cu efectul toxic al alcoolului sunt complet reversibile În experiența noastră și a colegilor, în majoritatea acestor cazuri, autopsia relevă modificări caracteristice sindromului Wernicke-Korsakoff În plus, pot fi detectate modificări post-traumatice, precum și encefalopatie hepatică sau hipoxică, hidrocefalie normotensivă sau alte boli care nu sunt asociate cu consumul de alcool Aproape întotdeauna, tabloul clinic se datorează uneia dintre aceste boli sau combinației lor, așa că nu este nevoie să vorbim despre efectele toxice ipotetice ale alcoolului asupra creierului De asemenea, această tulburare nu are propriul tablou clinic patologic și anatomic Diagnosticul se bazează pe rezultatele neuro Capitolul imagistica: ventriculii laterali sunt mariti si sulcii sunt dilatati Manifestările clinice în aceste cazuri sunt destul de diverse Aproximativ % dintre pacienții cu sindrom Wernicke-Korsakoff prezintă mărirea ventriculului lateral și al treilea și mărirea șanțurilor, dar baza histopatologică a acestor modificări nu a fost încă stabilită La unii alcoolici, modificările neuroimagistice nu sunt însoțite de simptome neuropsihiatrice Mai mult decât atât, la alcoolicii care au încetat să mai consume alcool pentru o perioadă lungă de timp, aceste modificări sunt reduse semnificativ, indicând mai degrabă o creștere a lichidului din creier decât o adevărată pierdere a țesutului cerebral (atrofie) Astfel, este mai corect să vorbim despre mărirea asimptomatică a ventriculilor și extinderea șanțurilor, și nu de atrofie cerebrală, cel puțin până când se stabilește baza morfologică a acestor modificări Pentru a decide dacă efectul toxic al alcoolului duce la atrofie corticală cerebrală și moarte neuronală, vor fi necesare studii morfometrice adecvate suplimentare Cele mai multe cazuri de mononeuropatie compresivă se dezvoltă în timpul stupoarei alcoolice Un tip special de miopatie alcoolică este descris în cap Bebelușii născuți de femei care abuzează de alcool și în timpul sarcinii au adesea o înălțime mai mică decât era de așteptat pe durata sarcinii, o ușoară scădere a dimensiunii capului, fante palpebrale scurte, pliuri epicantale, defecte cardiace ușoare, micrognatie și uneori o despicatură a palatului După naștere, acești copii mănâncă și dorm prost, sunt iritabili și hiperactivi Mai târziu, la vârsta școlară, au întârziat dezvoltarea psihomotorie și dificultăți de învățare O varietate de anomalii de dezvoltare pot fi detectate în creier Deoarece alcoolul traversează bine bariera placentară, se acceptă în general că el este cel care dăunează creierului Cu toate acestea, posibilele efecte toxice ale acetaldehidei (un produs metabolic al alcoolului), ale opiaceelor, fumatului și malnutriției nu pot fi excluse complet Această boală este de câteva ori mai frecventă la africani și indieni decât la albi Este îndoielnic că acest sindrom poate fi cauzat de alcoolismul tatălui Se suspectează o predispoziție genetică, dar încă nu a fost găsit un anumit tip de moștenire sau o genă afectată Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice ';vindecat^ După ameliorarea complicațiilor acute terapeutice și neurologice alcoolismul ridică principala problemă a dependenței de alcool Dacă pacientul este externat în această stare și lăsat singur, asta inseamna practic ca va incepe sa bea din nou si probabil ca va avea o recidiva a complicatiilor Cel puțin, medicul trebuie să informeze pacientul și familia despre implicațiile medicale și sociale alcoolismul și că abstinența totală de la alcool este singura soluție la această problemă După ce a înțeles acest lucru, pacientul își asumă responsabilitatea pentru acțiunile sale Este necesar să-i spuneți pacientului și a lui familie despre posibilitatea tratamentului în clinici specializate, centre de "detoxifiere", secții spitalicești, centre de sănătate mintală; Separat, ar trebui să vorbim despre societățile de alcoolici anonimi - grupuri informale de persoane care s-au recuperat de la alcoolism, care, după cum s-a dovedit, sunt cele mai eficiente în reabilitarea alcoolicilor LITERATURĂ D'Onofrio G , Rathlev N K , Ulrich AS et al Lorazepam pentru prevenirea crizelor recurente legate de alcool // N Engl J Med - - Voi - P Ferguson JA, Suelzer CJ, Ecjert GJ și colab Factori de risc pentru dezvoltarea delirium tremens // J Gen Intern Med - - Voi - P Goldstein DB Farmacologia alcoolului New York: Oxford University Press, O'Con nor PG, Schottenfeld RS Pacienți cu probleme de alcool // N Engl J Med - -Voi -P Schenker S , Becker HC, Randall CL și colab Sindromul alcoolic fetal: starea actuală a patogenezei // Alcool Clin Exp Res - - Voi - P Victor M Tulburări neurologice datorate alcoolismului și malnutriției // Clinical Neurology / RJ Joynt, RC Griggs (eds ) Philadelphia: Lippincott, Cap Victor M Demența alcoolică // Can J Neurol Sci - - Voi - P Victor M , Adams RD Efectul alcoolului asupra sistemului nervos // Res Publ conf univ Res Nerv Ment Dis - - Voi - P Victor M , Adams RD, Collins GH Sindromul Wemicke-Korsakoff și alte tulburări datorate alcoolismului și malnutriției Philadelphia: Davis, CAPITOLUL Boli ale sistemului nervos cauzate de medicamente sau alte substanțe chimice Există un număr mare de droguri, substanțe nocive sau otrăvitoare denumite în mod obișnuit toxine Cele mai multe dintre ele afectează sistemul nervos în mod direct, unele - indirect, prin afectarea altor organe Neurotoxicologia este un domeniu larg care nu poate fi acoperit în mod adecvat în câteva pagini Cel mai mult care se poate face în acest caz este să atragem atenția asupra principalelor grupe de substanțe neurotoxice și asupra modului în care acestea afectează sistemul nervos OPIAȚE ȘI ALTE ANALGEZICE SINTETICE Denumirea de opiacee se referă la alcaloizii de opiu care apar în mod natural, dintre care morfina și codeina sunt cele mai frecvent utilizate Opioidele se referă la toate substanțele al căror mecanism de acțiune este similar cu cel al opiului: modificări chimice ale morfinei sau analgezice complet sintetice Primul grup de compuși include diacetilmorfina sau heroina (cel mai comun medicament), hidromorfona (dilaudidă), hidrocodonă (hikodan) și oxicodonă (percodan) Dintre analgezicele sintetice, sunt mai cunoscute meperidina (Demerol), metadona (Dolophine sau Amidone) și propoxifenul (Darvon) Toate aceste medicamente sunt atribuite grupului "controlat" datorită dezvoltării unei dependențe pronunțate de ele Pe lângă ameliorarea durerii, opioidele produc o senzație de beatitudine, o stare denumită în mod obișnuit euforie la morfină sau "high" Din acest motiv, sunt folosite pentru a îmbunătăți starea de spirit și pentru a evada din experiențe Odată ce a încercat medicamente, victima observă că euforia este urmată în curând de simptome disforice - slăbiciune, greață și vărsături - a căror severitate poate scădea doar după utilizarea repetată a medicamentului Acesta este motivul apariției dependenței de droguri (dependența de droguri), iar dependența este atât de pronunțată încât, pentru a obține din nou drogul, se comit infracțiuni Otrăvirea cu opioide apare ca urmare a unei dozări necorespunzătoare sau a încercărilor de sinucidere și se manifestă în diferite etape Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice tulburări de conștiență, respirație lentă, superficială sau neregulată, pupile precise, bradicardie și hipotermie În cazul unei comei profunde, pupilele sunt dilatate, pielea și mucoasele sunt cianotice, iar circulația sângelui este perturbată Moartea apare din cauza depresiei respiratorii și a asfixiei Supraviețuitorii pot prezenta semne de encefalopatie hipoxică Tratamentul intoxicației cu opioide", lavaj gastric dacă este administrat oral; asigurarea căilor respiratorii cu un tub endotraheal cu manșetă, oxigen și administrarea de naloxonă, un antidot specific atât pentru opiacee, cât și pentru analgezice sintetice Naloxona se administrează intravenos în doză de , mg/kg, dacă este necesar, de încă una sau două ori cu un interval de minute Dacă respirația adecvată este restabilită, atunci , mg de naloxonă poate fi administrat intramuscular și, dacă este necesar, administrare repetată În cazurile de supradozaj minor, este suficientă doar menținerea funcției respiratorii, ceea ce evită dezvoltarea unei reacții de sevraj, care apare mai rapid cu naloxonă (vezi mai jos) Peste de oameni din Statele Unite sunt dependenți de opiacee sau opioide, iar jumătate dintre aceștia sunt adolescenți și adulți tineri care trăiesc în New York City Se caracterizează prin toleranță la creșterea dozei și dezvoltarea simptomelor tipice atunci când medicamentul este întrerupt (sindrom de sevraj) Aceste simptome apar în decurs de - ore de la ultima doză de morfină (mai târziu cu alte opioide) și includ căscat, rinoree, transpirație, lăcrimare, durere difuză, pupile dilatate, piele de găină, smucituri musculare, greață și vărsături, diaree, insomnie, febră, creșterea respirației și creșterea tensiunii arteriale Aceste manifestări scad în - zile, dar persistă într-o formă ușoară încă câteva săptămâni Diagnosticul de dependență de opiacee, dacă nu există date anamnestice relevante, trebuie suspectat dacă există urme de injectare pe piele și produse de descompunere a opiaceelor în urină; se poate confirma prin administrarea de naloxonă ( , mg IV; repetat dacă este necesar), care produce simptome de sevraj Clonidina ( mg/kg de două ori pe zi timp de o săptămână) suprimă majoritatea manifestărilor noradrenergice ale sindromului de sevraj O altă metodă de îmbunătățire a stării pacientului este numirea metadonei timp de - zile ( - mg oral de două ori pe zi), urmată de retragerea acesteia pentru aproximativ aceeași perioadă DORMENTE ŞI SEDANTE Există trei grupuri principale: ) barbiturice, bromuri și hidrat de cloral; ) derivați ai acidului carbonic (cel mai cunoscut este meprobamatul); Capitolul ) benzodiazepine, dintre care cele mai importante sunt clordiazepoxidul, lorazepam și diazepam În practica clinică, aceste medicamente sunt utilizate în prezent foarte rar Cu toate acestea, utilizarea lor în scopuri non-medicale sau criminale este încă o cauză importantă de sinucidere, moarte subită și dependență Pentobarbital, secobarbital, amobarbital, tiopental și fenobarbital sunt printre barbituricele cu care medicii se confruntă destul de des, primele trei fiind cele mai frecvent abuzate Comă acută barbiturice Recepția barbituricelor într-o doză care depășește somniferele de - de ori duce la dezvoltarea comei, respirație lentă și superficială, slăbiciune a membrelor cu scăderea sau absența completă a reflexelor tendinoase; Reflexele oculocefalice și oculovestibulare sunt, de asemenea, reduse, dar reacțiile pupilare la lumină și reflexele corneene persistă (până la apariția asfixiei) În primele ore după debutul comei, poate exista o fază de rigiditate decerebrată cu reflexe tendinoase crescute și simptom Babinsky Elevii sunt strânși în supradozaj ultra-înalt Dacă nu există istoric, diagnosticul se bazează pe nivelul de barbiturice din sânge sau de toxine din urină Tratamentul se efectuează în conformitate cu recomandările din Sec : menținerea funcțiilor respiratorii, prevenirea atelectaziei și a complicațiilor infecțioase, iar în comă profundă - hemodializă Intoxicație cronică cu barbiturice Această afecțiune seamănă cu intoxicația cu alcool, iar simptomele fluctuează în funcție de momentul în care este luat medicamentul Anularea barbituricelor duce la insomnie, convulsii generalizate, confuzie - simptome similare cu cele ale sevrajului de alcool, inclusiv crize epileptice Tulburările de anxietate și depresia, dacă s-au luat pentru ele barbiturice, se pot agrava, necesitând tratament psihiatric Uneori, pacienții abuzează atât de alcool, cât și de barbiturice sau opioide și barbiturice Sunt unul dintre cele mai frecvent prescrise medicamente din lume Clordiazepoxid, lorazepam, alprazolam, diazepam și alți reprezentanți ai acestui grup de medicamente sunt foarte eficienți în tratamentul anxietății, insomniei și, atunci când sunt administrate parenteral, delir, status epilepticus, spasme musculare în tetanie și "rigid" Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice persoană " Flurazepam și triazolamul sunt utilizate pe scară largă în tratamentul insomniei, clonazepamul în tratamentul tremorurilor și al unor tipuri de crize epileptice Midazolamul este utilizat ca sedativ înainte de intervenții chirurgicale și alte proceduri, precum și pentru ameliorarea statusului epileptic (vezi capitolul ) Avantajele benzodiazepinelor sunt efectul lor hipnotic relativ slab și dependența scăzută de droguri, precum și interacțiunea neglijabilă cu alte medicamente În ciuda acestui fapt, benzodiazepinele sunt departe de a fi ideale În doze mari, provoacă somnolență, instabilitate a mersului și uneori hipotensiune arterială și leșin, confuzie, tulburări de memorie, în special la vârstnici Flumazenil reduce parțial efectul diazepinelor În plus, dependența de aceste medicamente se poate dezvolta; când sunt oprite, apar uneori sindromul de sevraj și convulsii epileptice, ca după întreruperea utilizării barbituricelor MEDICAMENTE ANTIPSIHOTICE Acest grup heterogen de medicamente, numite antipsihotice, include fenotiazine, tioxantine, butirofenone, alcaloizi rauwolfia, molindine, dibenzoxazepine (loxapine) și cele mai recente medicamente reprezentate de clozapină, olanzepină, risperidonă și altele (vezi și capitolul ) Fenotiazidele au denumiri comerciale caracteristice, cum ar fi Thorazine, Sparin, Compazine, Trilafon, Mellaril, Stelazine și Prolixin Cel mai cunoscut dintre butirofenone este haloperidolul Toate aceste medicamente sunt utilizate pe scară largă pentru a corecta tulburările psihotice în schizofrenie, sindromul maniaco-depresiv și stările de confuzie, excitare, care complică cursul altor boli ale creierului (vezi capitolul ) Efectele secundare ale fenotiazinelor și butirofenonelor sunt frecvente și pot fi destul de grave: parkinsonism indus de medicamente, distonie bucal-linguală sau oromandibulară și dischinezie, acatizie, coreoatetoză, așa-numitul "sindrom de iepure" (mișcări permanente buzelor) și alte diskinezii Unele tulburări de mișcare se dezvoltă după oprirea medicamentului (dischinezie tardivă) De asemenea, poate apărea un sindrom neuroleptic malign sever, adesea fatal (catatonie, stupoare, instabilitate a tensiunii arteriale, febră mare, transpirație crescută și alte simptome de disfuncție autonomă și niveluri ridicate ale creatininei fosfokinazei) Dantrolenul și bromocriptina, agonistul dopaminergic, au fost utilizate cu oarecare succes pentru a trata acest sindrom, care poate fi fatal (vezi capitolul ) Medicamentele antipsihotice trebuie utilizate cu mare precauție, deoarece unele dintre efectele lor secundare sunt mai periculoase decât bolile Capitolul pentru care sunt folosite pentru a trata Este necesar să se utilizeze cele mai mici doze posibile pentru cel mai scurt timp posibil, întrerupând perioadele de utilizare pe termen lung a medicamentului Dacă apar reacții adverse, administrarea antipsihoticelor trebuie întreruptă Parkinsonismul indus de medicamente regresează de obicei cu medicamentele anticolinergice, dar diskinezia întârziată poate persista luni sau chiar ani Această afecțiune nu este tratabilă cu majoritatea medicamentelor, dar tinde să diminueze simptomele în timp Uneori se dovedește a fi renumirea eficientă a medicamentului, urmată de o retragere treptată; în cazurile rezistente, tetrabenazina ajută Medicamentele mai noi, cum ar fi olanzapina, quietapina și risperidona, au câștigat o importanță deosebită datorită efectelor secundare extrapiramidale minime (vezi p ) ANTIDEPRESIVE Acest grup include inhibitori MAO, cum ar fi izocarboxidina, tranilcipromină și fenelzină; derivaţi triciclici de dibenzazepină cum ar fi imipramină, desipramină şi amitriptilină; cel mai nou grup sunt inhibitorii recaptării serotoninei, cum ar fi fluoxetina (Prozac), sertralina (Zoloft), paroxetina (Paxil) și mulți alții, precum și litiul Inhibitorii MAO trebuie administrați cu atenție și sub supraveghere constantă pentru a preveni apariția unor posibile reacții adverse grave - neliniște și agitație, insomnie, anxietate, uneori spasme musculare, manie și convulsii În plus, aminele simpatomimetice și tiramina (în remediile fără prescripție medicală, brânzeturi, bere și vin) pot provoca hipertensiune arterială, aritmii, edem pulmonar și chiar moarte Utilizarea medicamentelor triciclice poate fi complicată de hipotensiunea ortostatică, în special la vârstnici, precum și de blocarea inimii și efectele asemănătoare atropinei, cum ar fi retenția urinară, deficiența vizuală și confuzia Pentru tratamentul depresiei endogene, este de preferat să se prescrie antidepresive serotoninergice sau triciclice, care au semnificativ mai puține efecte secundare în comparație cu inhibitorii MAO Antidepresivele serotoninergice sunt contraindicate dacă au fost utilizați inhibitori MAO în ultimele săptămâni Litiul este eficient pentru tratamentul și prevenirea stărilor maniacale Este mai puțin semnificativ în tratamentul depresiei În partea comună- Autorii par să se refere la tulburări neurologice sau alte tulburări somatice - Notă ed Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Acest efect include diabetul insipid din cauza afectarii tubilor renali O supradoză de medicament poate provoca delir sau confuzie cu tremor, convulsii mioclonice, amețeli, nistagmus, ataxie și disartrie, care pot persista - săptămâni și chiar mai mult după întreruperea tratamentului cu litiu (vezi capitolul pentru recomandări de tratament) STIMULANTE Medicamentele din acest grup au indicații medicale relativ înguste Cele mai importante dintre aceste medicamente sunt cofeina, amfetamina, metilfenidatul, modafinilul și cocaina Modafinilul, metilfenidatul și amfetamina sunt utilizate în tratamentul narcolepsiei și cataplexiei, iar metilfenidatul este, din motive neclare, eficient în tulburarea de hiperactivitate cu deficit de atenție Amfetamina, care are o proprietate de suprimare a poftei de mâncare, a fost utilizată pe scară largă și necontrolat pentru a trata obezitatea, precum și pentru a elimina oboseala Cocaina, folosită inițial ca analgezic local, este acum unul dintre cele mai frecvent utilizate droguri în lumea occidentală amfetamina și dextroamfetamina Simptomele intoxicației sunt anxietatea, vorbărea excesivă și activitatea motrică, tremurături, halucinații, paranoia, confuzia de gânduri și senzații - o afecțiune care seamănă uneori cu schizofrenia paranoidă Utilizarea prelungită poate duce la dezvoltarea toleranței și dependenței pronunțate Retragerea medicamentului după o perioadă de utilizare excesivă duce la somn prelungit dominat de REM, după care pacientul se trezește foarte foame, cu dureri musculare, slăbiciune severă și depresie Cocaină Cocaina este similară din punct de vedere chimic cu amfetaminele și efectele toxice ale acestora sunt similare în multe privințe De obicei, cocaina este inhalată pe nas ("sniffed"), dar în a apărut o formă relativ purificată, termostabilă a substanței potrivite pentru fumat ("free base" - engleză, sau "crack") Ieftinitatea relativă și forma de crack ușor de băut a dus la o adevărată epidemie de cocaină Potrivit experților, - milioane de oameni din Statele Unite folosesc în mod regulat acest medicament Cocaina provoacă o stare de beatitudine, euforie, relaxare și vorbăreț Dependența psihologică se dezvoltă rapid, adică incapacitatea de a depăși o dorință puternică și frecventă de a lua medicamentul Retragerea medicamentului după o perioadă de utilizare prelungită provoacă anxietate, pierderea poftei de mâncare, depresie și simptome de hipersensibilitate dopaminergică În intoxicațiile severe se dezvoltă convulsii epileptice, comă și moarte Crizele de epilepsie sunt mai bune în acest caz Capitolul sunt tratate în general cu benzodiazepine Coma necesită tratament de urgență în secția de terapie intensivă în conformitate cu recomandările generale pentru tratamentul comei (vezi capitolul ) În legătură cu utilizarea pe scară largă a cocainei, au apărut noi complicații medicale grave și anume: hemoragie subarahnoidiană și intracerebrală, infarct miocardic, infarct cerebral și medular, rabdomioliză acută, insuficiență renală acută, coagulare intravasculară diseminată Angiopatia cerebrală difuză este cunoscută ca o altă complicație Stimulantul adrenergic ușor fenilpropanolamina provoacă hemoragii intracerebrale spontane și, prin urmare, este exclus din lista medicamentelor pentru răceală fără prescripție medicală DROGURI PSIHOACTIVE Acest grup include dietilamida acidului lisergic (LSD), derivații de feniletilamină (mescalina și peyot), psilocibina, unii derivați indol, cânepa (marijuana), fenciclidina, ecstasy etc Toate sunt clasificate condiționat ca medicamente psihomimetice sau psihotogene datorită faptului că care poate provoca psihoze asemănătoare schizofreniei Psihoza datorată utilizării fenciclidinei poate dura câteva zile sau săptămâni Distribuția extazului monoaminic protagonist între adolescenți devine o problemă serioasă din cauza dezvoltării crizelor epileptice, hemoragiilor intracerebrale și psihozelor Marijuana Se consumă prin inhalarea fumului de țigară În doze mici, funcționează la fel ca alcoolul Când doza este crescută, apar efecte, ca în cazul LSD-ului, mescalinei și psilocibinei Acestea sunt halucinații vizuale, tulburări de percepție, o senzație de depersonalizare, totuși a atenției, parestezii - senzații percepute de unii ca fiind plăcute Cu utilizarea excesivă sau prelungită a marijuanei, nu au existat simptome evidente de sevraj sau vreo afectare cerebrală persistentă Fumatul de marijuana a dus în unele cazuri la abuzul de alte droguri care creează dependență BOLI PROVOCATE DE TOXINE BACTERIENE Acest grup include boli atât de grave precum difteria, botulismul și tetanosul Ele sunt discutate respectiv în Cap , și Ergotismul, însoțit de fasciculații, mioclonie, spasme musculare și convulsii epileptice, este o problemă serioasă Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice la pacienții cu migrenă care iau cantități excesive de preparate cu ergotamină Intoxicația cu ciuperci, de asemenea, o boală gravă în acest grup, este discutată în versiunea completă a acestei cărți Cea mai importantă boală neurologică cauzată de mușcăturile de insecte, boala Lyme, este descrisă în Cap împreună cu alte patologii infecţioase Efectele neurotoxice ale altor mușcături și veninuri sunt detaliate în Harrison's Principles of Internai Medicine, Internal Medicine Otrăvirea cu metale grele Deteriorarea sistemului nervos în caz de otrăvire cu plumb, arsenic, mercur, mangan, bismut și taliu are propriile caracteristici clinice Doar intoxicația cu plumb, cel mai important tip de otrăvire cu metale grele, va fi discutată în detaliu în acest capitol Intoxicațiile cu alte substanțe sunt prezentate în tabel Scopul acestei cărți nu permite o discuție detaliată a efectelor toxice ale altor metale grele (fier, antimoniu, zinc, argint, aur, platină etc ), anumitor substanțe chimice (fosfor) și otrăvuri industriale (vezi literatura de specialitate la final) din acest capitol) Intoxicația cu plumb La copiii mici, otrăvirea cu plumb este observată în vechile cartiere ale marilor orașe industriale Aici, în multe case, pereții camerelor sunt pictați cu compuși care conțin plumb, iar din moment ce acesta din urmă are un gust dulceag, copiii roade vopseaua Plumbul ingerat provoacă anemie cu globule roșii striate, dureri abdominale (colici) și, mai rar, depuneri în metafizele distale ale oaselor tubulare vizibile la radiografie Principalele tulburări neurologice includ cefaleea, apatia, retardul psihomotorie, crizele epileptice, stupoarea și coma Presiunea LCR crește din cauza edemului cerebral, conținutul său de proteine este crescut și este detectată o ușoară pleocitoză Concentrațiile de plumb din sânge sunt semnificativ crescute, de obicei peste mcg/dl, deși encefalopatia acută se poate dezvolta brusc la concentrații mai mici În urină, conținutul de coproporfirină și acid N-minolevulinic a fost crescut Dacă se dezvoltă o comă, atunci copilul fie moare, fie își pierde vederea după ce a părăsit comă, fie rămâne în comă La examenul anatomic patologic, creierul era edematos și mărit de volum În pereții arteriolelor se găsesc depozite de săruri de plumb alături de limfocite și leziuni ischemice perivasculare Principalele etape ale tratamentului sunt: ) evaluarea funcției renale, apoi înlocuirea intravenoasă a apei și electroliților; Metal Sursa de otrăvire Manifestări clinice Teste diagnostice Tratament Conduce Copii Vopsea care conține plumb Lipsa poftei de mâncare, vărsături, somnolență, convulsii epileptice, stupoare, comă Creșterea presiunii LCR, conține un conținut crescut de proteine și celule, striare bazofilă a eritroblastelor măduvei osoase, concentrații crescute de plumb în sânge și coproporfirina în sânge urina preparate chelate (BAL, EDTA), manitol, diazepam IV pentru convulsii epileptice Adulți Apă din rezervoare de plumb, țevi, prăjirea minereului de plumb, topirea plumbului Colici, anemie, mâna agățată, polineuropatie, adesea asimetrică, delir din cauza otrăvirii cu plumb organic La fel La fel Arsenic (compuși anorganici) Erbicide, insecticide, rodenticide, creme pentru psoriazis Encefalopatie, dermatită, icter, linii Mi, polineuropatie senzoriomotorie Concentrații crescute de arsen în sânge, urină, păr și unghii Medicamente vasopresoare, BAL Intoxicație cu mercur în industriile care produc termometre, oglinzi, lămpi cu incandescență, aparate cu raze X, vopsele de cameră (latex) Tremor, ataxie de mers, confuzie, orbire, neuropatie senzorială Niveluri crescute de mercur din sânge și urină M-acetil-dl-penicilamină Mangan Minereu de mangan la uzinele miniere Slăbiciune, somnolență, astenie progresivă, parkinsonism Determinarea manganului în sânge și urină Cu parkinsonism levodopa Taliu Rodenticide, insecticide, creme pentru îndepărtarea părului Polineuropatie acută, predominant senzorială, posibil cu durere, alopecie Taliu în urină Clorură de potasiu orală Bismut Galatul de bismut este principal în bolile tractului gastrointestinal Somnolență subacută, confuzie, tremur, mioclonie, spasme musculare, convulsii epileptice, ataxie Boli ale sistemului nervos cauzate de medicamente Indicaţii medicamentoase Efecte neurologice adverse Tactici medicale Vincristină Leucemie limfoblastică, limfoame, glioame, unele tumori solide Parestezii și pierderea senzației la picioare, picioare și mâini; în plus, se pot dezvolta ușoară slăbiciune musculară, stingerea reflexelor tendinoase, tulburări autonome, neuropatie a nervilor cranieni Reducerea dozei la doza minimă, dar eficientă, sau înlocuirea medicamentului Limfogranulomatoză procarbazină, limfoame non-Hodgkin, cancer pulmonar Somnolență, confuzie, agitație, polineuropatie ușoară, hipotensiune ortostatică Reducerea dozei, evitarea consumului de alcool, barbiturice și medicamente L-asparaginaza Leucemie limfoblastică, mielom multiplu Stupefacție, confuzie, delir, stupoare, comă, tromboză venoasă cerebrală, alte complicații cerebrovasculare Sevraj de droguri -fluorouracil Cancer de sân, ovare, tract gastrointestinal Amețeli, nistagmus, disartrie, ataxie cerebeloasă " Metotrexat Leziuni carcinomatoase sau leucemice ale meningelor, corioepiteliom Utilizarea intratecală în combinație cu radioterapie poate duce la necroză focală a creierului și măduvei spinării, ataxie, demență, paralizie pseudobulbară " Cisplatină Tumori ovariene, de sân, cap și gât Polineuropatie periferică, tinitus, hipoacuzie de înaltă frecvență, nevrita retrobulbară, convulsii epileptice " Carmustina (BCNU) Glioame maligne Introducere în durerile orbitale și cervicale ale arterei carotide, convulsii focale, stare de confuzie tranzitorie " Citarabină (ARA-C) Leucemie acută non-limfoblastică Ataxie, disartrie, nistagmus (de obicei tranzitorie) " Paclitaxel (taxoy) și docetaxel Cancer ovarian, cancer de sân Polineuropatie (sensibilă), neuropatie autonomă " Talidomidă SIDA ulcere aftoase, tumori vasculare, lepră, eritem nodos Neuropatie senzorială " Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Capitolul Tabelul Efectele neurotoxice ale antibioticelor și imunosupresoarelor Indicații medicamentoase Efecte secundare Tactici medicale Nitrofurantoină Infecții urinare Polineuropatie, în special în insuficiența renală Sevraj de medicamente Metronidazol Infecții anaerobe, amebiază, boală inflamatorie intestinală Neuropatie optică " Imipenem Infecții bacteriene mixte Crize epileptice " Polineuropatie Tuberculoză cu izoniazidă Reducerea dozei Etambutol " Neuropatie optică Sevraj de droguri Aciclovir Encefalită herpetică Greață, vărsături, tremor, encefalopatie Reducerea dozei Dapsone Lepra Neuropatie motorie Sevraj de droguri Transplant de ciclosporină, anemie aplastică, boli ale sistemului imunitar Dureri de cap, vărsături, confuzie, crize epileptice, pierderea vederii, modificări frecvente ale substanței albe la RMN " Aminoglicozide Infecții Gram-negative Vestibulopatie, boală cohleară, sindrom miastenic " ) terapie de chelare cu British Anti-Lewisite (BAL) și sare de calciu-disodiu a EDTA timp de - zile, urmată de un curs de penicilamină comprimată; ) injecții repetate cu manitol pentru ameliorarea edemului cerebral; ) administrarea intravenoasă de diazepam pentru ameliorarea crizelor epileptice Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Intoxicația cu plumb este mai puțin frecventă la adulți decât la copii Cele mai caracteristice simptome sunt colicile și anemia Tulburările neurologice, manifestate prin neuropatie bilaterală sau unilaterală a nervului radial (mâna suspendată) sau polineuropatie, sunt în prezent destul de rare Cauzele obișnuite ale intoxicației sunt consumul de apă sau băuturi alcoolice de casă transportate sau depozitate în recipiente de plumb sau inhalarea fumului de la arderea sau topirea plumbului La adulți, intoxicația anorganică cu plumb este tratată cu medicamente chelatoare în același mod ca la copii Unele studii au arătat că otrăvirea pe termen lung cu plumb la copii (cu o concentrație constantă în sânge de peste mcg/dl) duce la scăderea nivelului de inteligență și a tulburărilor de comportament Cu toate acestea, alte cauze posibile nu pot fi excluse Unele medicamente anticancer afectează negativ sistemul nervos, ceea ce necesită adesea oprirea tratamentului sau schimbarea regimului de dozare Același lucru este valabil și pentru unele antibiotice și imunosupresoare Cele mai frecvente complicații sunt prezentate în tabel și Când se utilizează cisplatină, paclitaxel, vincristină și derivații acestora și talidomidă, se dezvoltă adesea polineuropatia senzorială predominant LITERATURĂ Brust J C M Drug dependence // Clinical Neurology, voi / RJ Joynt (ed ) Hagerstown, MD: Harper & Row, Cap Goldfrank LR, Flomenbaum NE, Lewin NA și colab (eds ) Goldfamk's Toxicologic Emergencies, ed a -a Norwalk, CT: Appleton & Lange, Hardman JG, Limbrin LE, Molinoff PB et al (eds ) Goodman and Gilman's the Pharmacological Basis of Therapeutics, ed a -a New York: McGraw-Hill, Hollister LE Farmacologia clinică a medicamentelor psihoterapeutice, ed a -a New York: Churchill Livingstone, CD Klaassen (ed ) Toxicologia lui Casarett și Doull: Știința de bază a otrăvurilor, ed a -a New York: McGraw-Hill, LeQuesne PM Neurotoxicitatea metalelor // Bolile sistemului nervos, ed a -a / AK Asbury, GM McKhann, WI McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, P - Mahaffey KR Expunerea la plumb în copilărie // N Engl J Med - - Voi - P Capitolul Rosenberg NL Neurologie ocupațională și de mediu Boston: Butterworth-Heinemann, Rottenberg DA (ed ) Complicații neurologice ale terapiei cancerului Stoneham, MA: Butterworth-Heinemann, Spencer PS, Schaumburg HH (eds ) Neurotoxicologie experimentală și clinică, ed a -a New York: Oxford University Press, CAPITOLUL Boli ale măduvei spinării Multe boli (mai mult de în total) afectează măduva spinării în mod predominant sau izolat, care este însoțită de o serie de sindroame corespunzătoare caracteristicilor anatomice caracteristice ale măduvei spinării: lungimea sa mare în comparație cu lățimea; predominanța căilor direcționate rostrale și caudale care trec în afara materiei cenușii situate central; diligența densă a piesei și coroidei, ceea ce face ca măduva spinării să fie extrem de sensibilă la edem; mediul și conexiunea cu coloana vertebrală, care contribuie la comprimarea măduvei spinării de către oasele și țesuturile moi adiacente, făcând-o vulnerabilă la leziuni și boli ale coloanei vertebrale; un fel de alimentare vasculară Cele mai frecvente și grave boli ale măduvei spinării pot fi grupate în funcție de următoarele sindroame clinice: Paraplegie sau tetraplegie cu pierdere a senzației sub nivelul segmentar din cauza unei leziuni transversale complete a măduvei spinării Parapareza subacută și cronică cu sau fără tulburări senzoriale și ataxie Tulburări senzoriale disociate segmentar cu amiotrofie brahială (sindrom siringomielic) Sindromul spinal anterior Sindromul spinal central Sindrom de afectare la jumătate din diametrul măduvei spinării (sindromul Brown-Sekara) Sindroame ale conului cerebral și ale caudei equina Sindromul foramen magnum PARAPLEGIE SAU TETRAPLEGIE DATORITĂ O LEZIUNE COMPLETĂ A CORDONULUI TRANSVERSAL ț, g- :: ІГ~ rwf " -fi - Acesta este cel mai bine studiat exemplu de leziune completă a măduvei spinării și un prototip al altor leziuni transversale acute (vasculare, Capitolul geneza demielinizantă și compresivă), manifestată prin paraplegie sau tetraplegie cu paralizie sfincteriană și pierderea senzației sub nivelul leziunii Cea mai frecventă cauză în timp de război este o rană penetrantă a canalului spinal În viața liniștită, acest lucru apare adesea din cauza compresiei verticale a coloanei vertebrale, combinată cu dezvoltarea rapidă a antero- sau retrohiperreflexiei Ca urmare a rupturii ligamentelor coloanei vertebrale, vertebra superioară este deplasată anterior în raport cu cea subiacentă, adesea însoțită de o fractură a corpului sau a arcadelor vertebrale Măduva spinării este literalmente zdrobită În spondiloza cervicală și/sau canalul îngust congenital, extinderea bruscă puternică a gâtului poate duce, de asemenea, la leziuni severe ale măduvei spinării cervicale tablou clinic Simptomele care se dezvoltă imediat după o leziune transversală acută depind de nivelul leziunii Deteriorarea la nivelul C -C duce la moarte imediată dacă nu se efectuează ventilația mecanică Dacă leziunile apar mai jos, atunci se dezvoltă o pierdere completă a funcțiilor motorii, senzoriale și autonome sub nivelul leziunii și se dezvoltă tulburări pelvine Chiar dacă la început pierderea funcției este parțială, apoi datorită creșterii edemului și adăugării altor modificări secundare, aceasta devine completă în câteva ore Alte simptome pot fi împărțite în două etape: stadiul șocului spinal și stadiul activității reflexe crescute Șocul spinal se manifestă prin pierderea tuturor tipurilor de reflexe sub nivelul de afectare, atonie a vezicii urinare cu incontinență urinară, atonie a intestinului (ileus paralitic), dilatarea stomacului, pierderea reflexelor genitale și a controlului vasomotor După - săptămâni, uneori mai târziu, în părțile corpului inervate de segmente inferioare intacte, dar detașate ale măduvei spinării, apar reflexe patologice de flexie (simptomul Babinski, spasm reflex al picioarelor), iar apoi reflexe tendinoase În același timp, tonusul vezicii urinare revine și funcțiile stomacului și intestinelor sunt normalizate Reflexele tendinoase se revigorează treptat, se observă hiperreflexia vezicii urinare (impuls frecvent și imperativ de a urina, umplere ușoară a vezicii urinare cu golire automată) În plus, există hiperactivitate a sistemului nervos autonom (reacții vasomotorii și transpirație) Extremitățile inferioare paralizate au tendința de a se îndoi sau, dacă măduva spinării este parțial lezată, de a se extinde Cu leziuni parțiale, este posibilă o anumită restabilire a funcțiilor motorii și senzoriale sub nivelul leziunii Deoarece substanța cenușie este de obicei deteriorată la nivelul a două sau trei segmente ale măduvei spinării, mușchii brațului paralizat sau ai mâinii se atrofiază și reflexele dispar (în caz de afectare a regiunii cervicale); dacă segmentare Cvgrvot și ,aichsh GHID DE NEUROLOGIE de Adams și Victor Maurice Victor Allan X Ropper Acest ghid binecunoscut oferă specialistului informații autorizate și relevante din punct de vedere clinic despre neurologie I la OІ NNSI II DANROI CARTI ► I -ІU'chNі Ir II' '> I li*- NI-I , II, I Ch '! (III II | I > ' ' TK'P' ■ NIA MDU T KIM III, , ICH -ѣ mear mg II k * la "І'DI'" h c I Iіrskii* II i- "II > I -ІКЖ ► Г'( 'I (MC i-Sh ІІІІІІІ > DY -il p >(lЧ/|| і i '" * I Іі > ii ii • I 'ЦИ'ИИиirН' IX V' fVH Hjiv , II ЖИ'Г - Г >' г Uluit Niuiii ► I K "D| | h |i i "y > i I -M чи Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice deteriorarea prevalează asupra înfrângerii căilor, se dezvoltă sindromul spinal central (vezi mai jos) Leziunile coloanei vertebrale toracice inferioare și lombare superioare sunt însoțite de afectarea măduvei spinării, a caudei equina sau a ambelor Tratamentul unei fracturi și al deplasării coloanei vertebrale este în principal ortopedic: eliminarea subluxației și fixarea coloanei vertebrale Întrebarea oportunității laminectomiei și decompresiei măduvei spinării este încă deschisă Nu este clar dacă dozele mari de corticosteroizi ar trebui administrate imediat, dar dacă se constată o leziune incompletă a măduvei spinării, atunci această terapie trebuie utilizată La pacienții cu leziuni complete ale măduvei spinării, laminectomia pare a fi inadecvată Dezvoltarea unei leziuni transversale acute complete sau aproape complete a măduvei spinării de origine netraumatică sugerează următoarele boli: Tumoră cu compresie a măduvei spinării (vezi mai jos) Hemoragie la nivelul măduvei spinării (hematomielie) de la MAV, hemoragie epidurală sau subdurală (de exemplu, în timpul tratamentului cu anticoagulante), compresia părților inferioare ale măduvei spinării de geneza venoasă cu o fistulă a durei sau AVM Mielopatie acută postinfecțioasă sau infecțioasă necrotică sau demielinizantă (mielita transversală, boala Devic) Aceste leziuni inflamatorii se dezvoltă adesea subacut (vezi mai jos), dar pot apărea brusc, ca într-un infarct măduvei spinării Cauzele rare includ mielopatia necrozantă paraneoplazică Abces epidural Această leziune se dezvoltă adesea subacut Accident vascular cerebral ischemic datorat ocluziei arterei segmentare principale care provine din artera vertebrală (irrigarea colului uterin) sau aortă (irrigarea toracică și lombară) Cauzele frecvente sunt anevrismul aortic exfoliant, arterita, interventia chirurgicala la aorta, leziunile aterosclerotice ale arterelor colaterale Mai rar, cauza este tromboza arterei spinale anterioare propriu-zise Adesea, cauza nerecunoscută a unui atac de cord este embolia fibrocartilajului (substanța nucleului pulpos) Cele mai importante dintre aceste procese patologice sunt discutate mai jos Capitolul SINDROMUL DE PARAPAREZĂ SUBACUTA SAU CRONICĂ CU SAU FĂRĂ ATAXIE Acest sindrom manifestă mai multe boli importante ale măduvei spinării O leziune degenerativă ereditară este cauzată de paraplegie lent progresivă fără tulburări senzoriale care apare în copilărie și la vârsta adultă (parapareza spastică familială) Parapareza ataxică poate fi un semn al următoarelor boli Aceasta este probabil cea mai comună variantă a mielopatiei în practica medicală generală Este o leziune degenerativă a vertebrelor cervicale medii și inferioare, în care diverse combinații de degenerare și proeminență a discurilor, exostoze ale articulațiilor vertebrale și fațetare, îngroșarea ligamentelor longitudinale și galbene posterioare comprimă măduva și rădăcinile cervicale și eventual îi întrerupe alimentarea cu sânge Adesea, aceste modificări sunt suprapuse îngustării congenitale a canalului spinal Din punct de vedere clinic, sindromul se manifestă printr-o triadă: ) rigiditate dureroasă a gâtului cu gamă limitată de mișcare; ) durere radiculară, amorțeală și scăderea reflexelor la nivelul mâinilor; ) parapareză și ataxie simetrică sau asimetrică cu simptome de afectare a coloanelor laterale și posterioare Oricare dintre aceste tulburări poate predomina Boala este cronică; diagnosticul se stabileste prin mielografie RMN sau CT, precum si dupa excluderea altor afectiuni ale maduvei spinarii (Fig ) Diagnosticul diferențial se realizează în principal cu boli demielinizante, degenerare combinată subacută, precum și cu ABS În stadiile incipiente ale bolii, purtarea unei bretele moale pentru gât este uneori suficientă pentru a ameliora rigiditatea și durerea la gât, umeri și brațe În cazurile de mielopatie severă, laminectomia decompresivă posterioară sau intervenția chirurgicală cu abord anterior (cu compresie predominant discogenă) oprește progresia bolii și poate duce la o oarecare îmbunătățire a stării pacientului Stenoza lombară a coloanei vertebrale din cauza îngustării congenitale a canalului spinal este de obicei asociată cu artropatii de severitate diferită și poate duce la compresia cădei equina Acest lucru se întâmplă în principal la mers și în picioare, când lordoza lombară și compresia rezultată cresc Durere în fese și picioare Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice Orez RMN-ul unui pacient cu simptome de spondiloză cervicală Măduva spinării la nivelul C -C și C -C este comprimată anterior de creșteri marginale ale corpurilor vertebrale, iar posterior de un ligament hipertrofiat Pentru a confirma că măduva spinării este într-adevăr comprimată și spațiul subarahnoidian (în jurul creierului) este complet sau parțial obliterat, este necesară o imagine axială amorțeală și slăbiciune a picioarelor în aceste poziții și o reducere a acestor simptome atunci când stați sau vă culcați cu picioarele îndoite este uneori denumită claudicație intermitentă a caudei equina Tratamentul constă în laminectomie decompresivă în mai multe segmente lombare, dar rezultatele pe termen lung ale operației sunt controversate Această leziune, menționată în discuția SM, se caracterizează prin inflamația focală a măduvei spinării implicând, într-o măsură mai mare sau mai mică, toate elementele acesteia pe o întindere verticală relativ scurtă Acest proces se dezvoltă în diferite afecțiuni ale măduvei spinării: mielita transversală acută, mielita post-infecțioasă, mielita post-vaccinare, SM acută și mielita necrozantă Când creierul este deteriorat în același timp, boala se numește encefalomielita acută diseminată (ADEM) La câteva zile sau săptămâni după o boală infecțioasă, se dezvoltă chiar și inflamația obișnuită a tractului respirator superior, slăbiciune și amorțeală a picioarelor și picioarelor (mai rar mâinile și brațele) Pacientul nu are febră când apar aceste simptome Prezența tulburărilor senzoriale la nivelul trunchiului, simptomul Babinsky, tulburările pelvine și durerile de spate fac posibilă atribuirea bolii mielopatiei Deși procesul este de obicei Capitolul durează câteva zile, în cazuri rare, în câteva ore se dezvoltă o leziune "transversală" completă a măduvei spinării În cazuri tipice, LCR conține de la la de limfocite la mm , nivelul de proteine este ușor crescut în el, dar concentrația de glucoză rămâne în intervalul normal In cazurile usoare se gasesc doar - celule la mm , ceea ce ascunde caracterul inflamator al bolii RMN în modul T arată de obicei modificări ale semnalului pe două sau trei segmente ale măduvei spinării, iar după administrarea de gadoliniu apare o ușoară creștere (Fig ) Orez RMN în mielita acută post-infecțioasă O modificare a semnalului T este vizibilă, alte imagini arată o ușoară creștere a modificărilor după introducerea gadoliniului Măduva spinării este ușor mărită la nivelul afectat Aproape toți virusurile umane provoacă din când în când mielită acută, dar virusurile ADN mari, precum virusul Epstein-Barr și citomegalovirusul sunt cei mai patogeni Aproape singurul agent patogen bacterian este Mycoplasma În multe cazuri, o asociere cu infecția este suspectată, dar rămâne nedovedită În acest grup, mai puțin de jumătate dintre pacienți prezintă semne de SM (mai rar decât în grupul cu nevrită optică) Forma fulminantă a bolii cu hemoragii petechiale și necroză ulterioară se dezvoltă independent sau ca o componentă a opticomielitei (boala Devic) (vezi capitolul ) În această boală, valoarea oricărei terapii, cu excepția celei simptomatice, este îndoielnică De obicei sunt prescrise doze mari de corticosteroizi, dar nu există dovezi că aceștia schimbă naturalul Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice cursul bolii Transfuzia plasmatică și imunoglobulina intravenoasă au fost utilizate la unii pacienți, dar eficacitatea unui astfel de tratament nu este încă clară Mielita similară apare la pacienții cu lupus eritematos sistemic ("mielita lupusă"), de obicei în prezența anticorpilor antifosfolipidici Se dezvoltă pe fondul ocluziei inflamatorii a vaselor mici În rândul tinerilor din regiunile nordice, SM devine cea mai frecventă cauză de parapareză simetrică sau asimetrică cu hiperreflexie și ataxie sensibilă Aproximativ o treime dintre pacienții cu SM, inclusiv pacienții mai în vârstă, au această formă (spinală) a bolii Datele privind tulburările neurologice anterioare, prezența simptomelor de leziuni ale substanței albe în plus față de măduva spinării (atrofie a nervului optic, nistagmus, oftalmoplegie internucleară, ataxie), detectarea anticorpilor oligoclonali în LCR și leziuni ale substanței albe la RMN ajută la realizarea un diagnostic Acestea și alte forme de boli demielinizante (mielita post-infecțioasă și post-vaccinare și mielita acută necrozantă) sunt discutate în cap TUMORILE MĂDULUI SPINALE Tumorile măduvei spinării sunt împărțite în mod convențional în trei grupuri: ) tumori localizate în interiorul măduvei spinării (intramedulare, de exemplu, astrocitom, ependimom, hemangioblastom); ) tumori localizate la suprafața măduvei spinării și care se dezvoltă din membranele și rădăcinile meningeale (extramedular-indurale, în principal meningioame și neurofibrom); ) tumori ale spațiului epidural (extradural), comprimând măduva spinării Tumorile epidurale sunt reprezentate în principal de metastaze, limfoame, plasmocitoame, lipoame sau cordoame De obicei provin din structurile osoase adiacente sau din țesuturile moi, pătrunzând prin foramenul intervertebral Este, de asemenea, posibilă formarea de excrescențe extramedulare non-maligne: hematopoieza extramedulară, lipomatoză epidurală (ca o complicație a terapiei cu corticosteroizi pe termen lung), abces bacterian sau tuberculos (vezi mai jos) Toate aceste forme pot fi diagnosticate cu RMN (Fig ) sau mielografie CT Caracterizat prin durere radiculară în combinație cu afectarea asimetrică sau simetrică a căilor senzoriale și motorii, diverse Durerea din tumorile măduvei spinării nu are neapărat un caracter "radicular" - Notă ed Capitolul Orez A - RMN pentru metastaze multiple ale cancerului pulmonar în măduva spinării Metastazele dau intensitate scăzută a semnalului în modul T Se observă o formațiune epidurală comprimând măduva spinării; B - RMN în modul T pentru ependimomul intramedular al regiunii toracice, ducând la îngroșarea măduvei spinării și edem al mai multor segmente Există o ușoară creștere a tumorii odată cu introducerea de gadoliniu disfuncție a organelor pelvine, crescând în săptămâni sau luni Rata de progresie a simptomelor depinde de tipul de tumoră Unele ependimoame cresc lent, de-a lungul lunilor sau anilor, în timp ce celor cu limfom epidural sau cancer metastatic au nevoie de zile sau săptămâni pentru a progresa Semnele caracteristice ale compresiei metastatice sunt durerile de spate și sensibilitatea la percuție Simptomele radiculare sunt mai pronunțate în neurofibroame, dar se pot dezvolta și în meningioame și alte tumori Rareori, tumorile intramedulare provoacă dezvoltarea unui sindrom central luminos sau siringomielic (vezi mai jos) Tratamentul pentru majoritatea tumorilor măduvei spinării, chiar și a celor intramedulare, este îndepărtarea chirurgicală și/sau radioterapie Excepții sunt tumorile maligne epidurale și limfoamele; li se administrează radioterapie în combinație cu doze mari de corticosteroizi ( - mg dexametazonă la - ore), ceea ce este la fel de eficient sau chiar mai eficient decât intervenția chirurgicală Unele limfoame sunt atât de sensibile la radioterapie încât nu o fac Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice câte ședințe în combinație cu administrarea de corticosteroizi eliberează măduva spinării din compresie Compresia măduvei spinării în boala Paget și hematopoieza extramedulară necesită terapie care vizează tratarea bolii de bază Această boală relativ rară se caracterizează prin îngroșarea membranei arahnoide și formarea de aderențe între aceasta și dura mater, probabil datorită unui proces inflamator slab activ Arahnoidita măduvei spinării toracice se manifestă printr-o combinație de simptome radiculare și spinale, similare clinicii unei tumori măduvei spinării În cazuri rare, se dezvoltă din cauza sifilisului sau a altor meningite cronice rezistente la tratament Uneori, arahnoidita se dezvoltă după introducerea anumitor substanțe chimice în spațiul subarahnoidian La o anumită proporție de pacienți, cauza rămâne necunoscută Frecvența arahnoiditei lombare limitate ca complicație a intervențiilor chirurgicale repetate pe discurile lombare este în creștere Se caracterizează prin dureri radiculare și lombare inferioare care apar săptămâni sau mai târziu după intervenție chirurgicală Infecția cutanată, adesea în spate, sau bacteriemia poate provoca infecția spațiului epidural sau a corpului vertebral cu dezvoltarea osteomielitei și răspândirea procesului în spațiul epidural Endocardita bacteriană sau infecția prin injecție de la un dependent de droguri devin, de asemenea, surse comune de infecție Rareori, infecția este introdusă printr-un ac în timpul LP sau în timpul unei laminectomie Simptomele precoce sunt febră, durere focală și tensiune dureroasă a mușchilor spatelui care se poate extinde dincolo de coloana lombară; durerea capătă uneori un caracter radicular De obicei este foarte puternică, constantă, doar ușor în scădere cu analgezice și repaus la pat Dacă abcesul nu este diagnosticat și drenat, se dezvoltă paralizia sfincterului, parapareza rapid progresivă și pierderea senzației în partea inferioară a corpului În cazul LP se detectează pleocitoză, conținut ridicat de proteine și concentrație normală de glucoză VSH a crescut Dacă dovezile clinice sugerează un abces epidural, trebuie efectuată imediat mielografia RMN sau CT, urmată de laminectomie și drenaj și administrarea de doze mari Capitolul doze de antibiotice În prezența osteomielitei, se efectuează un tratament adecvat Pentru a preveni deteriorarea permanentă a măduvei spinării și a caudei equina, trebuie efectuată o laminectomie înainte de apariția paraliziei Osteomielita tuberculoasă a coloanei vertebrale (boala Pott) este un proces de distrugere osoasă în mare parte cronică, care, totuși, este adesea tratat cu succes cu o combinație de antibiotice antituberculoase Canalul rahidian este suficient de larg încât în majoritatea cazurilor aceste boli să nu provoace leziuni ale măduvei spinării Cu toate acestea, procesul inflamator poate provoca o slăbire semnificativă aparatul ligamentar, care duce la o deplasare pronunțată a vertebrelor cu dezvoltarea simptomelor de afectare a măduvei spinării și rădăcinilor Încălcările apar spontan sau după traumatisme, chiar minore Cea mai periculoasă formă este deplasarea dintelui celei de-a doua vertebre cervicale, care necesită intervenție chirurgicală pentru a preveni compresia măduvei cervicale Alte părți ale coloanei vertebrale pot fi, de asemenea, afectate Aceste malformații pot provoca atât leziuni ischemice, cât și hemoragice (hematomielie) Una dintre cele mai cunoscute forme este angiomul venos, care este localizat pe suprafața dorsală a măduvei spinării inferioare și se găsește cel mai adesea la bărbații în vârstă Tabloul clinic este reprezentat de dureri acute (crampe, pungi), de obicei de natură sciatică, care apar paroxistică timp de câteva zile sau săptămâni și uneori agravate în decubit dorsal Aproape întotdeauna, durerea este asociată cu slăbiciune sau paralizie, amorțeală și parestezii la unul sau ambele picioare Poate exista o creștere periodică a simptomelor, probabil din cauza ocluziei trombotice a unor vase ale malformației Angioamele arteriovenoase sunt de obicei localizate în regiunile posterioare ale segmentelor toracice inferioare și lombare superioare sau în regiunile anterioare ale îngroșării cervicale Dintre pacienţi predomină tinerii de ambele sexe Tabloul clinic poate lua forma unei compresii lente a măduvei spinării, uneori cu o exacerbare bruscă, sau se poate manifesta inițial ca apoplexie din cauza trombozei vasculare sau Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice hemoragii Angioamele cavernoase sunt rare la nivelul măduvei spinării, dar pot duce la hematomielie Din ce în ce mai mult, fistulele durale sau MAV adiacente măduvei spinării au fost raportate că cauzează mielopatie, uneori pe mai multe segmente Cele mai multe dintre ele sunt localizate în regiunile toracice inferioare sau în conul măduvei spinării Simptomele clinice asociate în principal cu ischemia datorată creșterii presiunii venoase se dezvoltă adesea în condiții acute, în cele mai multe cazuri nedureroase, deși unii pacienți sunt îngrijorați de durerile de spate difuze, care seamănă cu clinica unei tumori intramedulare Este caracteristică o creștere în trepte a tulburărilor pe parcursul mai multor săptămâni, care nu arată ca o clinică de neoplasm sau mielită Diagnosticul se stabilește în timpul arteriografiei spinale selective, care evidențiază o malformație; Cel mai important semn al unei adevărate MAV sau fistulă este drenarea precoce a venei, care poate fi observată uneori pe RMN sau mielografie Fără aceste date, diagnosticul de malformație vasculară este dificil Pentru a preveni progresia mielopatiei, metodele endovasculare de obliterare a vaselor de alimentare cu sânge sunt utilizate cu oarecare succes Acest termen (vezi și p ) se referă la afectarea măduvei spinării din cauza deficienței de cianocobalamină (vitamina B ) Inițial, apar simptome de afectare a coloanelor posterioare (parestezii ale mâinilor și picioarelor, instabilitate în poziție verticală și la mers, afectarea senzației articulare-musculare și a sensibilității vibraționale), apoi după câteva săptămâni, parapareza atactică simetrică se alătură fie cu revigorare sau cu stingerea reflexelor tendinoase și simptomul lui Babinsky Parametrii LCR rămân în limitele normale După cum s-a menționat în cap , afectarea măduvei spinării este posibilă înainte de apariția anemiei pernicioase (de câteva luni și chiar ani), în special la pacienții care iau acid folic sau care au deficit de fier Diagnosticul diferențial se realizează cu alte boli care provoacă parapareză ataxică - SM, spondiloză cervicală, parapareză spastică tropicală, mielopatie legată de SIDA, meningomielita sifilitică, meningiom și MAV ale măduvei spinării cervicale, precum și cu o boală sistemică combinată rară (nu asociat cu anemie pernicioasă) ) Diagnosticul și tratamentul degenerescenței subacute combinate sunt discutate în cap Dacă terapia este începută în stadiile inițiale, tratamentul cu cianocobalamină poate da rezultate uimitoare, așa că diagnosticarea precoce este esențială Capitolul Această boală iatrogenă se dezvoltă la multe luni sau ani după radioterapie a organelor interne din regiunea măduvei spinării sau după iradierea ei directă cu o tumoare epidurală Boala se manifestă prin dezvoltarea treptată a mielopatiei transversale, progresând neuniform pe parcursul a câteva săptămâni sau luni Modificările patologice sunt reprezentate de necroza coagulativă atât a substanței cenușii, cât și a substanței albe, care implică mai multe segmente ale măduvei spinării, corespunzătoare zonei de iradiere De asemenea, a fost descrisă lezarea precoce reversibilă a stâlpilor posteriori În cele mai multe cazuri, aceste complicații pot fi evitate dacă doza totală de radioterapie nu depășește cGy și este distribuită pe - de zile, în valoare de cel mult cGy zilnic Mielopatia vacuolară, similară clinic și morfologic cu cea a deficitului de vitamina B , poate complica evoluția SIDA Alte retrovirusuri (HTVL- ) acţionează ca un factor etiologic în parapareza spastică endemică observată în ţările subtropicale şi tropicale Acestea și alte mielite virale (poliomielita, mielita herpetică) sunt discutate în Cap Aceste forme congenitale de mielopatie sunt descrise împreună cu ataxiile cerebeloase în Cap SINDROMUL DE TULBURARE DE SENSIBILITATE SEGMENTARĂ DISOCIATA CU AMIOTROFIE DE UMĂR (SINDROM SIRINGOMIELIC) Acest sindrom se dezvoltă de obicei din cauza siringomieliei: formarea unei cavități centrale în măduva spinării, în principal în segmentele cervicale, adesea din cauza tulburărilor de dezvoltare, dar uneori fără o cauză clară Rareori, acest sindrom este asociat cu o tumoare a măduvei spinării (în special hemangioblastom) sau apare ca o complicație tardivă a unui traumatism sau a infarctului măduvei spinării Clinic, siringomielia se caracterizează prin dezvoltarea slăbiciunii și atrofiei mâinilor și brațelor cu pierderea reflexelor tendinoase și pierderea segmentară a sensibilității în funcție de tipul disociat (adică pierderea durerii și a sensibilității la temperatură, dar cu păstrarea senzație de presiune și sensibilitate tactilă) sub formă de "jachetă" Mai târziu, slăbiciunea și ataxia la nivelul picioarelor se unesc din cauza implicării tracturilor corticospinale și a coloanelor posterioare Deseori notate Ghid de neurologie Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice durere în gât și brațe, cifoscolioză și simptome de afectare a părților inferioare ale trunchiului (siringobulbie) Există două tipuri de siringomielie datorate tulburărilor de dezvoltare: ( ) tipul idiopatic, care se caracterizează prin debut la o vârstă fragedă, fără obstrucție a foramenului magnum, și ( ) al doilea tip, asociat cu anomalie Chiari și simptome de obstrucție a foramenului magnum La ambele tipuri, leziunea implică predominant măduva spinării cervicale, dar se poate răspândi rostral (siringobulbie) și caudal Atât cavitatea siringomielică, cât și anomalia Chiari sunt clar vizibile pe RMN (Fig ) Orez Anomalie Chiari și siringomielie asociate cu o malformație RMN-ul în modul T arată coborârea amigdalelor cerebeloase sub foramenul magnum posterior față de segmentele superioare ale regiunii cervicale (săgeata superioară), precum și cavitatea siringomielică din secțiunile superioare ale măduvei spinării (săgeata inferioară) Până în prezent, eficacitatea metodelor de tratament cu siringomielie este departe de a fi satisfăcătoare Dacă siringomielia este asociată cu anomalie Chiari, decomprimarea măduvei cervicale superioare și a medulului este adecvată Șuntarea cavității siringomielice în cavitatea peritoneală, șuntarea seringoperitoneală sau siringosubarahnoidiană dau rezultate imprevizibile ALTE SIndroame ale coloanei vertebrale Cu un atac de cord în bazinul de alimentare cu sânge a arterei spinale anterioare (ocluzia arterei spinale anterioare propriu-zis sau, ce Capitolul mai des, ramurile sale extraspinale) afectarea este limitată la două treimi anterioare ale măduvei spinării Un sindrom similar este cauzat de invazia tumorală și mielita inflamatorie Include paraplegia sau tetraplegia, pierderea bilaterală a durerii și a senzației de temperatură sub leziune, menținând în același timp funcția stâlpilor posteriori (senzație musculară și articulară și sensibilitate la vibrații) [SPi^BNbShieiNi În unele leziuni ale coloanei cervicale, apare o leziune predominant a substanței cenușii centrale a măduvei spinării, care seamănă clinic cu sindromul siringomielic Mâinile devin mai slabe, sensibilitatea la durere este perturbată, dar simptomele de deteriorare a căilor lungi sunt relativ slab exprimate Caracterizat prin durere în partea inferioară a spatelui, dureri radiculare severe la nivelul picioarelor, disfuncție a organelor pelvine, slăbiciune a sfincterului anal, pierderea sensibilității în zona segmentelor sacrale; este posibilă slăbiciune a picioarelor, adesea asimetrică sub forma unei pareze centrale sau periferice Cele mai frecvente cauze ale sindromului sunt metastazele meningeale sau radiculare, compresia de către vertebrele lombare adiacente, mielita virală și demielinizantă, fistulele arteriovenoase și ependimomul mixopapilar De asemenea, afectarea conului și a caudei equina cu afectare predominantă a vezicii urinare este posibilă din cauza sindroamelor disrafice congenitale, anume anomalii Chiari tip II cu meningomielocel lombo-sacral, și malformații ale măduvei spinării În cazuri rare, afectarea implică jumătate din măduva spinării; durerea și sensibilitatea la temperatură sunt afectate pe partea opusă a corpului, iar sensibilitatea proprioceptivă și funcția tractului corticospinal sunt afectate pe partea leziunii Adesea, acest sindrom apare în stadiile incipiente ale multor boli ale măduvei spinării, apoi leziunea devine bilaterală prea mult găuri Progresie tipică a parezei spastice, extinzându-se de la un braț sau picior la membrul opus și apoi la membrul următor "în sensul acelor de ceasornic" (triplegie) Posibilă dezvoltare acută a tetraparezei cu tendoane slăbite sau normale * Partea a IV-a Principalele categorii de boli neurologice reflexe, care seamănă cu tabloul clinic al polineuropatiei Nervii cranieni inferiori pot fi, de asemenea, implicați CONCLUZIE Atunci când se face un diagnostic diferențial între multe boli ale măduvei spinării, este important să nu ratezi acele boli pentru care există o terapie eficientă Acestea includ: tumorile măduvei spinării și abcesul epidural, degenerescenta combinată subacută datorată deficienței de vitamina B] , meningita spinală cronică (sifilitică, tuberculoasă, fungică), spondiloza cervicală, anumite malformații vasculare, anumite tipuri de mielita demielinizantă (vezi capitolul ) În ceea ce privește alte boli, diagnosticul lor este necesar, dar nu atât de decisiv, deoarece nu există o terapie eficientă pentru ele ЛИТЕРАТУРА Aminoff М J , Logue И Prognosticul pacienților cu malformații vasculare spinale // Creier - - Voi - P BarnettH JM, FosterJ B , Hudgson P Syringomyelia Philadelphia: Saunders, Ebersold MJ, Pare M C, Quast LM Tratament chirurgical pentru mielopatia spondilotică cervicală // J Neurosurg - - Voi - P Greenberg HS, Kim J EL, PosnerJ B Compresia epidurală a măduvei spinării din tumora metastatică // Ann Neurol - - Voi - P Katz J-, Ropper A EL Mielopatie necrotică progresivă: curs clinic la pacienţi // Arh Neurol - - Voi - P Reagan TJ, Thomas JE, Colby MY Mielopatie cronică progresivă cu radiații // JAMA - - Voi - P Rossier AB, Foo D , Shillito J Post-traumatic cervical syringomyelia // Brain - -Voi - p Rowland LP Tratamentul chirurgical al mielopatiei spondilotice cervicale: timpul pentru un studiu controlat // Neurologie - - Voi - P Schneider RC, Cherry G , Panter H Sindromul leziunii acute a cordonului cervical central // J Neurosurg - - Voi - P Shaw MDM, Russell JA, Grossart KW Modelul în schimbare al arahnoiditei // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Sloof JH, Kemohan JW, MacCarty CS Tumorile primare intramedulare ale măduvei spinării și filum se termina Philadelphia: Saunders, Часть V Заболевания периферических нервов и мышц ГЛАВА Fiziologia contractiei musculare si metode de laborator pentru diagnosticarea bolilor neuromusculare Bolile neuromusculare sunt o parte esențială a neurologiei Importanța nervilor și a mușchilor pentru organism nu poate fi supraestimată: fibrele nervoase sensibile transportă informații despre starea corpului și a lumii înconjurătoare, în timp ce mușchii și nervii motori asigură mișcarea Câteva observații generale vor fi utile înainte de a lua în considerare bolile aparatului neuromuscular Mușchii reprezintă între și % din greutatea corporală, în total sunt peste Mușchii nu numai că asigură mișcare, ci reprezintă și un depozit metabolic extins Dezvoltarea fibrelor musculare este controlată genetic; organizarea lor structurală are loc în uter și continuă într-un ritm prestabilit după naștere La bătrânețe, degenerarea fibrelor musculare are loc prin diferite mecanisme Contractilitatea unui mușchi depinde în întregime de inervația acestuia, a cărei pierdere face ca mușchiul să devină imobil și în cele din urmă să se atrofieze Fiecare neuron motor (motoneuron) al coarnelor anterioare ale măduvei spinării și ale trunchiului cerebral inervează un număr mare de fibre musculare; împreună formează o unitate motorie Deteriorarea corpului unui neuron motor sau a axonului acestuia duce la paralizia și atrofia tuturor fibrelor musculare ale acestei unități motorii, dar unele dintre fibrele musculare pot fi păstrate datorită germinării colateralelor axonilor neuronilor motori vecini nedeteriorați O fibră musculară se poate regenera dacă este parțial deteriorată, dar acest lucru nu este posibil dacă este complet deteriorată Joncțiunea nervilor și mușchilor se numește joncțiune neuromusculară, care conduce impulsurile nervoase într-o singură direcție Semnalul de la fibra nervoasă către mușchi este transmis printr-un impuls electric, care determină fluxul ionilor de calciu către membrana presinaptică a sinapsei Acest lucru duce la eliberarea neurotransmițătorului acetilcolină în fanta sinaptică Ca urmare a interacțiunii acetilcolinei cu receptorii postsinaptici, apare un impuls electric care se propagă de-a lungul sarcolemei fibrei musculare și Capitolul pătrunzând apoi în el prin tubii transversali şi reticulul sarcoplasmatic Aceste impulsuri, la rândul lor, provoacă eliberarea ionilor de calciu din depozit și activează interacțiunea filamentelor de actină și miozină, ceea ce duce la scurtarea mușchilor Enzima acetilcolinesteraza hidrolizează acetilcolina și oprește acțiunea acesteia în fanta sinaptică Terminațiile senzoriale specializate în mușchi (fusuri și organe ale tendonului Golgi) asigură mecanisme reflexe Nervii senzoriali transportă informații către măduva spinării și trunchiul cerebral Impulsurile aferente provin din terminații nervoase specializate care răspund la atingere, durere, schimbări de temperatură, mișcare articulară etc În plus, impulsurile sunt conduse de-a lungul fibrelor nervoase de diferite diametre, ceea ce este proporțional cu grosimea tecii lor de mielină În diferite boli, fibra nervoasă în sine, teaca de mielină sau vasele nervului sunt preponderent afectate, ceea ce provoacă tulburări neurologice caracteristice Diverse aspecte ale tulburărilor motorii și senzoriale în diferite boli sunt descrise în capitolele următoare; va fi clar din descriere că se poate determina dacă paralizia sau pierderea senzației este cauzată de deteriorarea neuronilor, fibrelor nervoase, joncțiunilor neuromusculare sau mușchilor Acest lucru este susținut de următoarele metode de cercetare suplimentare BOLI NEURO-MUSCULARE ȘI TULBURĂRI BIOCHIMICE Slăbiciune musculară generală, fasciculații, spasme musculare și crampe pot apărea atât ca urmare a scăderii sau creșterii activității neuronilor motori, cât și din cauza unei încălcări a transmiterii neuromusculare și a activării musculare (contracție și relaxare) Dezvoltarea acută a acestor tulburări ridică întotdeauna problema posibilității de tulburări electrolitice în serul sanguin, care provoacă aceleași modificări în lichidul intra și extracelular Mai rar, aceste tulburări apar cu endocrinopatii O scădere a concentrației de potasiu în serul sanguin sub , meq/l sau creșterea acesteia peste meq/l, împreună cu modificări ale canalelor de sodiu și clorură, provoacă slăbiciune a mușchilor membrelor și trunchiului sau miotonie Concentrațiile serice de potasiu sub , mEq/L sau peste , mEq/L sunt aproape întotdeauna însoțite de paralizia mușchilor scheletici și apoi a mușchilor respiratori În plus, reflexele tendinoase scad sau dispar, reacția musculară la percuție dispare Cu paralizie periodică hiperkaliemică și paramiotonie congenitală, există Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici afectarea specifică a canalelor de sodiu, care provoacă dezvoltarea fie a paraliziei, fie a miotoniei În miotonia congenitală au fost identificate și modificări ale canalelor de clorură În paralizia hipokaliemică, în care ionii de apă și potasiu se acumulează în fibrele musculare, detaliile modificărilor sarcolemei au devenit cunoscute abia recent (cap ) Hipocalcemia - , mg/dl sau mai puțin (rahitism, hipoparatiroidism) sau scăderea calciului ionizat (în timpul hiperventilației) - provoacă iritabilitate crescută și descărcări spontane ale fibrelor nervoase senzoriale și motorii - de exemplu, tetanie și parestezii Uneori apar crize convulsive, care se bazează pe modificări similare ale neuronilor cerebrali Modificările secundare ale mușchilor apar pe EMG sub formă de descărcări repetitive frecvente, iar mai târziu - sub formă de descărcări spontane alungite Hipercalcemia - peste , mg/dL (supradoză de vitamina D, hiperparatiroidism, metastaze osoase) - provoacă slăbiciune musculară, letargie și confuzie Ultimele două simptome se datorează disfuncției cerebrale Hipomagnezemia este însoțită de slăbiciune musculară, tremor, tetanie și convulsii epileptice Hipermagnezemia provoacă, de asemenea, slăbiciune musculară datorită efectului inhibitor al ionilor de magneziu asupra neuronilor motori ai măduvei spinării Hipo- sau hipernatremia, chiar semnificativă, nu este însoțită de modificări semnificative ale sistemului neuromuscular Endocrinopatie Slăbiciunea musculară poate fi un simptom principal al hipersecreției de ACTH (boala Cushing) sau o complicație a utilizării pe termen lung a corticosteroizilor O creștere și scădere a nivelului de tiroxină (T ) în sânge este însoțită și de slăbiciune musculară difuză, care se explică prin încălcarea proceselor chimice care asigură contracția fibrelor musculare Cu tirotoxicoza, procesul de contracție și relaxare a fibrelor musculare este scurtat, iar cu hipotiroidie este prelungit ^change^actionrst^ Eliberarea enzimelor musculare în fluxul sanguin (niveluri crescute de CPK, aldolază etc ) este un indicator al deteriorarii fibrelor musculare, în special în cazul bolilor acute Din motive necunoscute, nivelul CPK poate crește odată cu hipotiroidismul, în care nu există necroză a țesutului muscular Pentru a interpreta modificările nivelului de CPK din sânge, este necesar să se stabilească sursa acestora, care poate fi nu numai mușchii scheletici, ci și miocardul sau creierul Sursa poate fi determinată prin analiza izoenzimelor CPK Cea mai mare concentrație de mușchi Capitolul Izoenzima CPK se găsește în mușchii striați; în leziuni musculare distructive acute (rabdomioliză alcoolică, sindrom neuroleptic malign, miopatie datorată efectelor toxice ale medicamentelor, polimiozită), crește semnificativ, ajungând la UI/l, iar uneori depășind UI/l Într-o măsură mai mică, activitatea CPK crește odată cu distrofiile musculare, iar cu formele cronice limitate de distrofie, aceasta poate rămâne normală Colorarea roșie a urinei este un semn rar, dar important, de afectare musculară, indicând adesea un proces distructiv acut Când fibrele musculare se descompun, mioglobina, un pigment roșu, intră în sânge; la concentrații mari, urina devine roșie Spre deosebire de hemoglobină, mioglobina este o moleculă mică și este rapid excretată din sânge de către rinichi, prin urmare, cu mioglobinurie, culoarea serului sanguin nu se schimbă Urina devine roșie atunci când aproximativ g de mușchi sunt distruse Distrugerea unui număr mai mic de mușchi nu este însoțită de o schimbare a culorii urinei, cu toate acestea, mioglobina din urină poate fi detectată spectroscopic sau, mai precis, prin tehnici de radioimunotest Mioglobina în urină poate fi detectată și folosind un test convențional al hemoglobinei, deoarece ambii compuși conțin fier Prin urmare, un test pozitiv pentru hemoglobină în urină, dacă nu există hematurie, indică mioglobinurie în situația clinică corespunzătoare TESTE ELECTROFIZIOLOGICE Slăbiciunea și atrofia musculară pot fi rezultatul leziunilor musculare (cu distrofie musculară, miopatie de origine metabolică, toxică, traumatică sau inflamatorie) sau tulburări de inervație (cu afectarea neuronilor motori ai coarnelor anterioare ale măduvei spinării sau nervilor periferici) Testele electrofiziologice facilitează diferențierea cauzei slăbiciunii musculare Există două metode standard de cercetare: ) EMG, în care electrozii cu ace sunt introduși în mușchi, ceea ce vă permite să înregistrați potențialele de fibrilație și fasciculație, modificări ale mărimii și formei potențialelor unității motorii (MPU); ) stimularea transcutanată a nervilor periferici cu înregistrarea potențialelor de acțiune motorii și senzoriale (studiul vitezei de conducere a excitației de-a lungul fibrelor motorii și senzoriale) și determinarea amplitudinii SMTD, a vitezei de conducere a excitației și a latenței distale În cazul leziunii musculare primare, în timpul EMG sunt înregistrate modificări caracteristice În timpul contracției musculare voluntare, Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici multe unități motorii de dimensiuni reduse (durată scurtă și amplitudine redusă a potențialelor), ceea ce se datorează unei scăderi a numărului de fibre musculare din unitatea motorie față de normă (Fig , D) A Orez A - fibrilații și unde ascuțite pozitive Această activitate spontană a fost înregistrată de la un mușchi complet denervat - nu a fost înregistrată nicio PDE atunci când s-a încercat contractarea voluntară a mușchiului Fibrilațiile (indicate prin săgeată) au o durată de - ms, o amplitudine de până la mV, sunt predominant negative (abatere în sus de la izolinie) în polaritate după abaterea pozitivă inițială O undă ascuțită pozitivă tipică este marcată cu un asterisc; B - fasciculație Această PDE spontană a fost înregistrată la un pacient cu ABS Are o configurație zimțată și are loc la fiecare una sau două secunde Calibrare: ms (linie orizontală) și mV în fig ; mV în fig , B (linie verticală) Orez PDE unice cu contracție arbitrară: A - normal; B - potențial polisinaptic extins observat în timpul reinervației; B - "potențial gigant" - are o formă normală, dar în amplitudine depășește semnificativ normalul; G - potențial "miopatic" scurt, de amplitudine mică Calibrare: ms (linie orizontală) și mV în fig , , A şi B; mV în fig , , V; mV în fig , D (linie verticală) Capitolul Într-un proces acut de denervare, dimpotrivă, numărul de PDE din mușchi scade (recrutare redusă) Câteva zile mai târziu, fibrele musculare denervate individuale se contractă involuntar - apar fibrilații (Fig ) După - săptămâni, excitabilitatea crescută a fibrelor nervoase motorii afectate sau a neuronilor motori poate provoca fasciculații (contracții aleatorii involuntare ale tuturor sau ale majorității fibrelor musculare ale unității motorii) După câteva săptămâni sau luni, amplitudinea și durata PDE-urilor rămase cresc, iar acestea devin polifazice, deoarece colateralele axonilor vecini reinervează fibrele musculare denervate (vezi Fig ) Fibrilațiile sunt atât de mici încât nu pot fi văzute cu ochiul liber, cu posibila excepție a fibrilațiilor la nivelul mușchilor limbii, în timp ce fasciculațiile pot fi observate ca zvâcniri musculare aritmice izolate sub piele EMG ajută, de asemenea, la diagnosticarea miotoniei și a tulburărilor de conducere prin canalele electrolitice ale membranei celulelor musculare ("canaliile", vezi capitolul ) Un alt studiu standard care este utilizat în diagnosticul bolilor sistemului nervos periferic este studiul vitezei de excitație Decelerația vitezei de conducere, dispersia SPMS și prelungirea latenței terminale (timpul de la debutul stimulării până la debutul contracției musculare) indică demielinizarea trunchiului nervos În unele boli demielinizante, este detectat și un bloc de conducere de-a lungul fibrelor motorii Cu leziuni axonale, rata de conducere a excitației scade ușor, deoarece siguranța chiar și a unei părți din fibrele mielinice groase este suficientă pentru transmiterea unui impuls nervos la o viteză normală Atât în tipurile de leziuni demielinizante cât și axonale, amplitudinea SPTD scade, totuși, în leziunile axonale, modificările denervației sunt înregistrate pe miografia cu ac Studiile speciale ale conducerii nervoase (H-reflex și F-unda), care evaluează starea întregului trunchi nervos și a rădăcinii sale, sunt informative în diagnosticarea leziunilor părților proximale ale fibrelor motorii și senzoriale ale nervilor și rădăcinilor Încetinirea locală sau blocurile de conducere sunt o trăsătură caracteristică a sindromului de tunel carpian, de exemplu, compresia nervului median la nivelul încheieturii mâinii (sindromul de tunel carpian) sau nervul ulnar la cot, precum și leziunile focale ale nervului trunchi în boli vasculare și inflamatorii Metoda de stimulare repetată a nervului motor poate dezvălui încălcări ale transmisiei neuromusculare presinaptice și postsinaptice În miastenie, de exemplu, cu stimulare la o frecvență de - Hz, există o scădere treptată a amplitudinii mușchiului evocat Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici potenţial de acţiune Dimpotrivă, în sindromul paraneoplazic Eaton-Lambert și botulism, în timpul stimulării de înaltă frecvență se constată o creștere a amplitudinii potențialului de acțiune musculară BIOPSIE O biopsie musculară și nervoasă poate fi de mare ajutor în diagnosticul diferențial al patologiei mușchilor, nervilor periferici și măduvei spinării și, în unele cazuri, poate dezvălui caracteristicile specifice ale bolii Există cerințe metodologice stricte atât pentru etapele chirurgicale, cât și pentru cele microscopice ale biopsiei Mușchiul care trebuie examinat trebuie să fie ușor accesibil și să prezinte semne de leziune ușoară Biopsia nu trebuie efectuată în apropierea locurilor în care au fost introduși recent injecții sau electrozi cu ac Miopatiile și distrofiile se caracterizează printr-o pierdere difuză a fibrelor musculare, care sunt înlocuite cu țesut adipos sau conjunctiv Dacă zona de biopsie este aleasă corect, atunci puteți vedea procesul de degenerare și regenerare a fibrelor musculare Acest proces nu se limitează la unitățile motorii În cazul polimiozitei, există de obicei semne de modificări inflamatorii Atrofia denervației se caracterizează printr-o scădere semnificativă a dimensiunii fibrelor musculare în unitățile motorii afectate și o creștere a unităților motorii intacte La preparatele microscopice, fibrele musculare anormale sunt grupate Acest lucru este cel mai clar demonstrat de colorarea histochimică a fibrelor de diferite tipuri, deoarece toate fibrele musculare inervate de un motoneuron al cornului anterior aparțin aceluiași tip histochimic (așa-numita grupare a tipului de fibre) Acumularea excesivă de lipide sau glicogen în fibrele musculare intacte evidențiate prin colorarea histochimică a preparatelor este un semn de diagnostic al bolilor de stocare a lipidelor și a glicogenului Bolile mitocondriale de diferite tipuri pot fi detectate prin colorarea preparatelor cu tricrom Gomory, care vă permite să vedeți grupuri de mitocondrii colorate în roșu Pentru microscopia electronică se folosesc preparate special preparate din fragmente de țesut muscular Este capabil să detecteze modificări morfologice caracteristice în mitocondriile și alte miopatii (boala bastonului central, nemaline, miopatii miotubulare etc ), precum și incluziuni lipidice și glicogenate (lipidoze și glicogenoze) Studiul preparatelor sinapsei neuromusculare relevă modificări care au valoare diagnostică în patologia transmiterii neuromusculare (miastenia gravis, sindromul Eaton-Lambert) Capitolul În general, o biopsie nervoasă are o valoare diagnostică mai mică decât o biopsie musculară, dar este totuși utilă în anumite circumstanțe De obicei, n suralis este ales pentru biopsie, deoarece este un nerv pur senzitiv și microtraumatizarea acestuia nu provoacă complicații, cu excepția unei zone mici de hipoestezie în spatele maleolei laterale și a durerii reziduale la unii pacienți Folosind microscopia luminoasă și electronică, este posibil să se detecteze demielinizarea, formarea unei îngroșări bulboase a trunchiului nervos ca urmare a proliferării celulelor Schwann și fibroblastelor (reflectarea demielinizării repetate), degenerarea axonală de diferite tipuri, degenerarea Walleriană ( vezi p ), modificări inflamatorii, arterită, depunere de amiloid Prin separarea fibrelor nervoase individuale, este posibil să se evalueze starea mielinei, axonului și lungimea fibrei nervoase între nodurile adiacente ale lui Ranvier În concluzie, trebuie menționat că niciunul dintre testele de laborator de mai sus nu este absolut de încredere În studiul materialului de biopsie, există uneori o discrepanță surprinzătoare între rezultatele normale ale studiului morfologic al nervilor sau mușchilor și tabloul clinic, indicând prezența fără îndoială a bolii În plus, pot exista multe erori tehnice în implementarea metodologiei, care pot duce la interpretarea incorectă a rezultatelor LITERATURĂ Aminoff М J Electrodiagnostic în Clinical Neurology, ed a IV-a New York: Churchill Livingstone Asbury AK, Thomas PK (eds ) Peripheral Nerve Disorders, a -a ed Boston: Butterworth-Heinemann, Brown ИС F, Bolton CF (eds ) Electromiografie clinică, ed a II-a Boston: Butterworth-Heinemann, Angel AG, Franzini-Armstrong C (eds ) Miologie, ed a II-a New York: McGraw-Hill, Fischbeck K Structura și funcția mușchiului striat // Bolile sistemului nervos, ed a II-a / AK Asbury, GM McKhann, ИС I McDonald (eds ) Philadelphia: Saunders, P - Kuffler S FK, Nicholis JG, Martin AR De la neuron la creier, ed a -a Sunderland, MA: Sinauer, ГЛАВА Заболевания периферической нервной системы SNP include toate structurile neuronale situate în exteriorul piemei măduvei spinării și creierului Nervii optici și olfactiv nu sunt incluși în compoziția sa, deoarece fac parte din creier, plasați la periferie; spre deosebire de alți nervi, a căror teacă de mielină este formată din celule Schwann și fibroblaste, fibrele nervilor optici și olfactivi sunt înconjurate de oligodendroglie și astrocite Secțiunile SNP situate în canalul spinal și conectate la suprafețele ventrale sau dorsale ale măduvei spinării se numesc rădăcini ale nervilor spinali, iar trunchiurile nervoase care se conectează la suprafața ventrolaterală a trunchiului cerebral se numesc rădăcini ale nervilor cranieni Rădăcinile posterioare (aferente sau senzoriale) constau din axoni ai neuronilor localizați în ganglionul spinal Unii dintre acești axoni fac apoi sinapse în substanța cenușie a coarnelor posterioare ale măduvei spinării, în timp ce alții urcă ipsilateral de-a lungul coloanelor posterioare ale măduvei spinării sau coboară mai multe segmente mai jos, așa cum este indicat în cap și În mod similar, procesul central al neuronului ganglionului cranian merge la nucleul spinal trigemen sau la alți nuclei ai pușului și medular oblongata Axonii tuturor nervilor periferici sunt în esență procese a cinci tipuri de neuroni: neuronii coarnelor anterioare și laterale ale măduvei spinării, neuronii motori ai creierului, neuronii ganglionilor spinali și neuronii ganglionilor simpatici și parasimpatici Axonii neuronilor localizați în ganglionii spinali sunt fibre nervoase sensibile Ele se termină în fibre subțiri, care se ramifică liber sau terminații speciale încapsulate în piele, articulații și alte țesuturi Rădăcinile anterioare (eferente sau motorii) constau din axoni ai neuronilor coarnelor anterioare ale măduvei spinării care inervează fibrele musculare, precum și din axonii celulelor coarnelor laterale ale măduvei spinării sau din nucleii trunchiului cerebral, care se termină în neuroni a ganglionilor simpatici sau respectiv parasimpatici Trecând prin spaţiul subarahnoidian fără Capitolul membrana epineurală, rădăcinile nervilor cranieni și spinali sunt spălate de LCR și pot fi expuse la agenți toxici din acesta Rădăcinile lombosacrale au cea mai mare întindere în spațiul subarahnoidian Alte caracteristici ale PNS: ) axonii periferici au dimensiuni diferite, cei mai mari au o teaca de mielina mai groasa; ) unii axoni sunt mielinizati, altii sunt nemielinizati; mielina este produsă de celulele Schwann adiacente axonului; ) toți axonii sunt înconjurați de membrane epineurale și perineurale, constând din țesut conjunctiv fibros; ) alimentarea cu sânge a nervilor este relativ slab dezvoltată și constă dintr-un lanț longitudinal de artere și vene anastomozatoare; ) majoritatea nervilor și plexurilor nervoase sunt amestecate și constau din fibre motorii, senzoriale și autonome Pe baza acestor caracteristici anatomice, se pot imagina structurile care sunt cel mai adesea vizate în bolile SNP Fiecare componentă a SNP (teaca de mielină, axoplasmă, celule Schwann, vase de sânge, țesut conjunctiv, pia mater a măduvei spinării și a creierului, LCR) este expusă anumitor factori patologici Mai jos este o listă aproximativă a bolilor în care una sau alta structură anatomică este afectată predominant: Neuronii coarnelor anterioare Neuronii ganglionilor spinali Neuronii coarnelor laterale Neuronii ganglionilor simpatici și parasimpatici Terminații presinaptice implicate în transmiterea acetilcolinei în joncțiunile neuromusculare și ganglionii autonomi Teaca de mielină în majoritatea părților vascularizate ale SNP Axonii nervilor motori și senzoriali Teaca de mielină și axonii segmentelor distale ale SNP Vase de sânge vase de sânge, țesut conjunctiv Pia mater a măduvei spinării, LCR, rădăcini senzoriale Tubulii nervoși ai axonilor Poliomielita Herpes zoster sindromul Shing-Drager Polineuropatie autonomă Botulism Sindromul Guillain-Barré, difterie Metale grele (de exemplu arsen) Alcoolismul și malnutriția Diabet zaharat, periarterita Boli ale tesutului conjunctiv, amiloidoza Tabele dorsale Impactul cisplatinei Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Deși se știe că peste de boli afectează SNP, de fapt, ele se bazează pe doar patru procese patologice: degenerarea walleriana, demielinizarea segmentară, demielinizarea difuză și degenerarea axonală (Fig ) Aceste procese nu sunt specifice unei anumite boli, ci apar în diferite combinații și variante topografice în oricare dintre bolile SNP Orez Procese patologice care stau la baza bolilor SNC (de la stânga la dreapta: degenerescenta walleriană, demielinizare segmentară, demielinizare difuză și degenerare axonală) În degenerescenta Walleriana distală de locul leziunii axonului, atât cilindrul axial, cât și teaca de mielină mor Corpul unui neuron motor din măduva spinării, situat proximal de locul leziunii, devine rotunjit, cromatina sa se dispersează (cromatoliză), dar neuronul rămâne viabil Odată cu demielinizarea segmentară, axonii rămân intacți, prin urmare, degenerarea Walleriană și cromatoliza nu se dezvoltă în corpul neuronului Cu remielinizare, funcția este restabilită Demielinizarea segmentară este cel mai pronunțată în difterie și polineuropatia demielinizantă inflamatorie Demielinizarea difuză apare în unele mielinopatii ereditare și metabolice, cum ar fi boala Charcot-Marie-Tooth, în care un defect ereditar duce la deteriorarea tecii de mielină în întreg trunchiul nervos Capitolul Degenerarea axonală este caracteristică polineuropatiilor metabolice (inclusiv toxice și alimentare) De obicei, acest lucru are ca rezultat degenerarea atât a mielinei, cât și a cilindrilor axiali, răspândindu-se în direcția de la regiunile distale la cele proximale Important, degenerescenta Walleriana si degenerarea axonala cauzeaza atrofie musculara si modificari ale denervarii la EMG, spre deosebire de leziunile pur demielinizante Pe lângă aceste procese patologice, pot fi prezente vasulită și inflamație interstițială Studiile ultrastructurii trunchiului nervos au relevat modificări mai mult sau mai puțin specifice ale citoplasmei și axoplasmei celulelor Schwann: acumularea de produse precum amiloid, sulfatid, galactocerebrozid și ceramidă Aceste modificări, precum și dinamica lor, fac posibilă diferențierea majorității bolilor nervilor periferici pe baza modificărilor morfologice Când se discută despre bolile SNP, se utilizează în mod tradițional următoarea terminologie Polineuropatia se caracterizează prin leziuni bilateral simetrice ale nervilor periferici, în care implicarea picioarelor este mai mare mai semnificative decât braţele, iar secţiunile distale sunt implicate mai devreme şi într-o măsură mai mare decât cele proximale Înfrângerea rădăcinilor se numește radiculopatie, înfrângerea mai multor rădăcini - poliradiculopatie Mononeuropatie - afectarea unui nerv, mononeuropatie multiplă - afectarea asimetrică a mai multor nervi Plexopatia este o leziune a plexului brahial sau lombar Termenii "gangliopatie senzorială" și "neuropatie senzorială" nu trebuie să fie descifrați Axonopatia și mielinopatia sunt afecțiuni asociate cu deteriorarea în principal a axonilor sau, respectiv, a tecii de mielină, dar rareori apar în forma lor pură IMAGINĂ CLINICĂ Afectarea nervilor periferici se manifestă prin simptome motorii, senzoriale, reflexe, autonome și tulburări trofice, dintre care diverse combinații alcătuiesc tabloul clinic caracteristic diferitelor neuropatii Majoritatea polineuropatiilor prezintă slăbiciune musculară, pierderea reflexelor tendinoase și, în cazul afectării cronice axonale, atrofie denervativă Natura tulburărilor de mișcare variază O leziune tipic simetrică a mușchilor picioarelor și picioarelor, urmată de implicarea mâinilor și a brațelor, deoarece fibrele nervoase mari și lungi sunt cele mai vulnerabile Acest principiu nu se aplică Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici unele polineuropatii demielinizante sau mononeuropatii multiple, in care orice nervi pot fi afectati in diverse combinatii În caz contrar, sistemul nervos este afectat în sindromul Guillain-Barré, când toți nervii și rădăcinile membrelor, trunchiului, mușchilor cranieni și respiratori pot fi implicați, provocând paralizie respiratorie Pierderea senzației completează slăbiciunea musculară distală; tulburările senzoriale pot fi mai mult sau mai puțin pronunțate decât tulburările motorii, prin urmare se disting neuropatiile senzoriomotorii sau respectiv motorii-senzoriale Înfrângerea fibrelor proprioceptive contribuie la dezvoltarea ataxiei sensibile și a artropatiei Pierderea durerii și a sensibilității la temperatură duce la afectarea percepției durerii și a stimulilor de temperatură; iar pierderea fibrelor vegetative duce la tulburări vasomotorii, afectarea transpirației, precum și la multiple tulburări trofice (ulcerații cutanate, osteoporoză) Fibrele senzoriale mari care oferă o senzație de presiune, vibrație și poziție în spațiu sunt afectate mai des decât fibrele subțiri ale durerii, sensibilitatea la temperatură și fibrele autonome Cu toate acestea, în unele boli, cum ar fi amiloidoza și neuropatiile toxice, durerea și fibrele sensibile la temperatură, precum și nervii autonomi, sunt afectați în primul rând Hipofuncția vegetativă se manifestă în principal prin piele uscată a tălpilor și palmelor (uneori prin hiperhidroză), hipotensiune ortostatică, impotență, reacții pupile afectate și tulburări pelvine Înfrângerea fibrelor nervoase duce nu numai la tulburări senzoriale, motorii și autonome, dar poate provoca și excitabilitatea crescută a fibrelor intacte Ca urmare, apare o senzație de amorțeală, furnicături (deteriorarea fibrelor mari), arsură sau durere (deteriorarea fibrelor cu un diametru mai mic), strângere Deteriorarea fibrelor motorii poate duce la fasciculații, spasme și crampe Diverse boli care provoacă neuropatie și principalele sindroame care manifestă neuropatie sunt prezentate în tabel Este oferită doar o scurtă descriere a celor mai frecvente neuropatii Tabelul Sindroame neuropatice majore Sindrom de paralizie acută ascendentă cu sensibilitate și tulburări vegetative A Poliradiculoneuropatie demielinizantă inflamatorie acută (sindrom Guillain-Barre) Polineuropatie axonală acută Neuropatie autonomă acută B Polineuropatia difterică Bolile primare ale neuronilor motori sunt excluse din această clasificare - Notă ed Capitolul Tabelul Sindroame neuropatice majore (continuare) B Polineuropatie porfirică D Unele polineuropatii toxice (intoxicație cu taliu, polineuropatie după mușcătura de căpușă) e Sepsis și insuficiență multiplă de organe (polineuropatia stărilor critice) II Sindromul tulburărilor senzoriomotorii subacute A Polineuropatii simetrice Polineuropatii în malnutriție: alcoolism (beriberi), pelagra, deficiență de vitamina B , boli gastrointestinale cronice Intoxicații cu metale grele și solvenți industriali, arsen, plumb, mercur, taliu, metil p-butil cetonă, n-hexonă, bromură de metil, fosfați organici (triortocrezil fosfat etc ), acrilamidă Efecte toxice ale medicamentelor cisplatină, paclitaxel, izoniazidă, hidralazină, nitrofurani, disulfiram, vincristină, amitriptilină, dapsonă, talidomidă, amiodarona, etc Unele forme de neuropatii paraneoplazice (vezi III A) Polineuropatie subacută inflamatorie și autoimună (poliradiculoneuropatie demielinizantă inflamatorie cronică - CIDP) B Neuropatii asimetrice și multifocale (mononeuropatie multiplă) Diabet zaharat Periarterita nodoasă, lupus eritematos sistemic, sindromul Churg-Strauss și alte vasculite (neuropatie, uneori simetrică) Sarcoidoză Neuropatie ischemică în boala vasculară periferică III Sindromul de polineuropatie senzoriomotorie cronică precoce (forme dobândite) A Sindroame paraneoplazice (cancer, mielom multiplu și alte neoplasme) B Paraproteinemie (inclusiv macroglobulinemia lui Waldenström) C Uremia (rar subacută) G beriberi (de obicei subacut) D Diabet zaharat G Hipotiroidism Colagenoze și boala Sjögren si amiloidoza K lepră L boala Lyme IV Sindromul de polineuropatie cronică (tardivă) (forme ereditare) A Polineuropatii ereditare, predominant senzoriale Neuropatie senzorială autosomal dominantă la adulți Neuropatie senzorială autosomal recesivă în copilărie Insensibilitate congenitală la durere Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Sindroame neuropatice majore (sfârșit) Alte neuropatii senzoriale ereditare, inclusiv asocierea lor cu degenerescenta spinocerebeloasa, sindromul Riley-Day si sindromul de anestezie generala B Polineuropatie mixtă ereditară senzoriomotorie și autonomă Idiopatică a) Atrofie musculară peronieră autosomal dominantă (Charcot-Marie-Tooth), forme axonale și demielinizante b) Polineuropatie hipertrofică autosomal dominantă Dejerine-Sotta, forme adult și copil c) Ataxie-areflexie ereditară (sindrom Roussy-Levi) d) Polineuropatie cu atrofie a nervului optic, paraplegie spastică, degenerescență spinocerebeloasă, întârziere mintală, surditate sau demență -leucodistrofie celulară) d) Adrenoleucodistrofie (forma mieloneuropatică) e) Polineuropatie amiloidă (tip Andrade) f) Polineuropatie porfirică g) Boala Fabry hproteina Abe și boala Tangier) V Sindromul de polineuropatie care apare cu exacerbări și remisiuni O formă recurentă a sindromului Guillain-Barré B CIDP B Polineuropatia porfirică D Unele forme de mononeuropatie multiplă D boala lui Refsum E Boala Tangier VI Mononeuropatie sau sindrom de mononeuropatie multiplă A Neuropatie de compresie, neuropatie traumatică, sindroame de tunel B Neuropatie cu vasculită (vezi II B ) B Forme idiopatice și familiale de plexopatie brahială și lombosacrală D Tendinta ereditara la paralizie de la compresie D Reacția imună la seruri și vaccinuri (variola, rabie) E Zoster G Infiltrarea trunchiurilor nervoase și a rădăcinilor de către un neoplasm malign Lepra I Infecția cu difterie a plăgilor cu neuropatie locală K Neuropatie senzorială migratorie (boala Wartenberg) Capitolul POLINEUROPATIE ACUTA Sindromul Guillain-Barré este o poliradiculoneuropatie inflamatorie non-sezonieră, non-epidemică, care apare la nivel mondial cu o incidență de , cazuri la de locuitori pe an În aproximativ două treimi din cazuri, cu - săptămâni înainte de apariția slăbiciunii musculare, pacienții suferă o infecție a tractului respirator sau gastrointestinal Cel mai adesea, sindromul Guillain-Barré este precedat de enterita Campylobacter jejuni, infecția cu virusul Epstein-Barr sau citomegalovirus și pneumonia cu micoplasmă Principala manifestare a bolii este slăbiciunea musculară, care se dezvoltă mai mult sau mai puțin simetric la toate membrele în decurs de câteva zile până la - săptămâni În cele mai multe cazuri, împreună cu slăbiciune musculară, se remarcă parestezii la degetele de la picioare și mâini De regulă, este afectat mai întâi grupul proximal de mușchi ai picioarelor, apoi mușchii trunchiului, mușchii intercostali, mușchii brațelor, gâtului și capului, în special a feței Uneori, dezvoltarea slăbiciunii musculare are loc în direcția opusă Una dintre variantele bolii se caracterizează prin oftalmoplegie și ataxie (sindromul Fischer) Reflexele tendinoase sunt reduse și apoi pierdute Durerea, durerea musculară și tulburările autonome sunt frecvente, dar ușoare la majoritatea pacienților Conținutul de proteine din LCR crește după câteva zile EMG dezvăluie blocuri de conducere de-a lungul fibrelor nervoase și dispersia SMPD În formele severe ale bolii, apare leziuni axonale, care se reflectă asupra EMG sub formă de semne de denervare, iar în cazuri extreme - sub forma unei lipse complete de excitabilitate a unor nervi Sindromul Guillain-Barré este cea mai acută formă de polineuropatie și poate fi fatală (în câteva zile, progresie până la paralizie completă și deces prin insuficiență respiratorie) Este necesar să se efectueze un diagnostic diferențial cu alte polineuropatii acute (difterie, porfirie, polineuropatii cu periarterită, polineuropatii toxice), precum și cu miastenia gravis, poliomielita și mielita acută la nivelul măduvei cervicale Toate manifestările sindromului Guillain-Barré indică o natură autoimună, inflamatorie, demielinizantă a bolii Rareori, axonii sunt ținta principală a unui răspuns imun Tratament Pacientul trebuie internat într-o secție în care există posibilitatea ventilației pulmonare artificiale Ventilația pulmonară artificială este indicată la primele simptome de insuficiență respiratorie sau atelectazie (pO x,x*Si "x* ■^w'V'a * >x ~*£ Afectarea mai multor nervi cranieni se poate datora carcinomatozei meningelor, neoplasmelor sau granuloamelor (în tuberculoză sau sarcoidoză), sau leziunilor trunchiului cerebral (infarct, hemoragie, tumoră), în care nu numai nervii cranieni, ci și căile sunt afectate Sindroamele asociate cu afectarea nervilor cranieni din afara trunchiului cerebral sunt prezentate în tabel , în interiorul trunchiului cerebral - în tabel LITERATURĂ Devinsky O , Feldmann E Examinarea nervilor cranieni și periferici New York: Churchill Livingstone, Hughes RAC Bolile celui de-al cincilea nerv cranian // Peripheral Neuropathy, ed a -a / PJ Dyck, PK Thomas, EH Lambert și colab (eds ) Philadelphia: Saunders, P - Jannetta PJ Sindromul de compresie neurovasculară în fosa posterioară, altul decât nevralgiile // Neurochirurgie / RH Wilkins, SS Rengachary (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Глава Поражения черепных нервов Juncos JL, Beai М F Polineuropatie craniană idiopatică // Creier - - Voi - P Kames Ж E Bolile celui de-al șaptelea nerv cranian // Peripheral Neuropathy, ed a III-a / PJ Dyck, PK Thomas, EH Lambert și colab (eds ) Philadelphia: Saunders, P - Keane JR Paralizia bilaterală a nervului al șaptelea: analiza a de cazuri și trecerea în revistă a literaturii // Neurologie - - Voi - P Lecky BR E, Hughes RAC, Murray NMF Neuropatia senzorială a trigemenului // Creierul - - Voi - P Murakami S , Mizobuchi M , Nakashiro Y et al Paralizia Beli și virusul herpes simplex: identificarea ADN-ului viral în lichidul endoneural și în mușchi // Ann Intern Med - -Voi - P Silverman JE, Liu GT, Volpe NJ, Galetta SL Paralizele încrucișate // Arh Neurol - - Voi - P Dulce IV H Tratamentul nevralgiei trigemenului (tic douloureux) // N Engl J Med - - Voi - P Whitley RJ, Weiss H , Gnann JW și colab Aciclovir cu și fără prednison pentru tratamentul herpesului zoster: un studiu randomizat, controlat cu placebo // Ann Intern Med - - Voi - P ГЛАВА Principii de miologie clinică: diagnostic și clasificare a bolilor musculare Miologia clinică studiază manifestările, metodele de diagnostic și tratamentul bolilor musculare Deoarece structura și funcțiile tuturor mușchilor striați sunt aceleași, simptomele leziunii lor sunt, de asemenea, de același tip și puține Printre acestea se numără slăbiciune, oboseală, letargie sau rigiditate, crampe, dureri, modificări ale masei sau volumului muscular Așa se explică faptul că diverse boli musculare au practic aceleași manifestări clinice Prin urmare, este recomandabil să descriem mai întâi simptomele și manifestările comune tuturor bolilor mușchiului striat, iar în capitolele ulterioare să subliniem caracteristicile bolilor individuale Aceste două simptome sunt adesea confundate Deși oboseala poate fi un simptom principal al unor boli musculare, plângerile de oboseală fără dovezi de slăbiciune musculară sunt mai susceptibile de a indica anxietate, depresie, boli endocrine sau sistemice (vezi capitolul ) Pentru a distinge slăbiciunea de oboseală, este necesar să se evalueze mersul pacientului, capacitatea acestuia de a urca scările, de a se ridica din poziție șezând sau culcat, din genunchi sau ghemuit Dificultățile în efectuarea exercițiilor de forță, precum și exercițiile de anduranță, indică mai degrabă slăbiciune decât oboseală Un alt semn de slăbiciune musculară este dificultatea de a lucra cu brațele ridicate deasupra nivelului umerilor Prezența unei forțe musculare normale cu imposibilitatea menținerii acesteia chiar și pentru o perioadă scurtă este caracteristică asteniei și slăbiciunii de origine non-musculară Slăbiciunea musculară poate fi limitată la anumite grupe musculare și se poate manifesta, de exemplu, incapacitatea de a ridica pleoapele, diplopie, strabism, pareza mușchilor faciali, modificări ale vocii, dificultăți la mestecat și la înghițire, incapacitatea de a închide gura, buzele strânse, precum și slăbiciune a mușchilor individuali sau a grupurilor de mușchi ale membrelor Slăbiciunea musculară se datorează mai des neuropatiei sau leziunilor SNC decât miopatiei; de regulă, nivelul de înfrângere poate fi stabilit folosind metodele prezentate în acest capitol și cap Capitolul Principiile miologiei clinice Pentru a clarifica prevalența slăbiciunii musculare (limitată sau generalizată) și gradul de severitate a acesteia, principalele grupe musculare sunt examinate secvenţial Mișcările diferitelor grupe musculare și inervația lor au fost descrise mai devreme în descrierea bolilor nervilor periferici (vezi Tabelul ) Evaluarea gradului de slăbiciune musculară folosind o scală standard vă permite să determinați mai precis severitatea slăbiciunii musculare și să o comparați cu studii repetate Următorul cel mai utilizat scara de suflare: O = paralizie; = contractii minime; = mișcare activă în timpul eliminării gravitației; = contracție slabă împotriva gravitației; = mișcare activă împotriva gravitației și rezistență; = forta normala Stările intermediare sunt evaluate cu semne plus sau minus De exemplu, slăbiciunea musculară puțin mai mică de puncte este desemnată " +" și puțin mai mare - " -" Utilizarea valorilor intermediare crește numărul de puncte din scară la Studiul forței musculare necesită cooperarea deplină a pacientului Cercetătorul ar trebui să observe când pacientul nu depune suficient efort Durerea în timpul examinării poate reduce și puterea (pseudopareză dureroasă) Bolile musculare primare sunt rareori cauza paraliziei acute pe scară largă, care se datorează de obicei polineuropatiei sau leziunilor măduvei spinării Cu toate acestea, în circumstanțe excepționale, slăbiciunea acută generalizată este cauzată de afectarea mușchilor înșiși, care apare cu botulism și, rar, cu miastenia gravis, hipo- sau hiperkaliemie, miopatie toxică (cu statine) și miopatie acută la pacienții extrem de severe, care se asociaza cu administrarea combinata de doze mari de corticosteroizi si blocante neuromusculare Slăbiciune musculară subacută (dezvoltare pe parcursul mai multor săptămâni) apare într-o gamă mai largă de boli, inclusiv miopatii precum polimiozita infecțioasă și idiopatică, dermatomiozita și unele miopatii metabolice Fiecare formă de miopatie se caracterizează prin afectarea anumitor mușchi Adică toți pacienții suferă Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici aceeași boală afectează aceiași mușchi Astfel, localizarea slăbiciunii musculare ajută la diagnosticarea miopatiei, care este reflectată în tabel schimba^ Pe lângă slăbiciune și scăderea proporțională a reflexelor tendinoase, în mușchii afectați apar mai multe modificări funcționale speciale (calitative), în principal în legătură cu activitatea prelungită Cu miastenia gravis, contracțiile musculare prelungite sau repetate sunt însoțite de o creștere a slăbiciunii, care scade după odihnă De exemplu, o încercare de a ridica privirea timp de - minute determină ptoză progresivă, care dispare după închiderea ochilor și repaus; diplopia și strabismul sunt agravate de privirea constantă în sus sau înainte; vorbirea timp de câteva minute duce la creșterea disartriei și a vocii nazale Aceste semne sunt patognomonice pentru miastenia gravis Slăbiciunea musculară, în care, după mai multe contracții, puterea acestui grup muscular crește (de exemplu, la răpirea brațului), este caracteristică sindromului miastenic Eaton-Lambert Contracția persistentă a mușchiului după mai multe contracții puternice, mai ales în condiții de ischemie (de exemplu, după umflarea manșetei unui tonometru), apare cu boala McArdle (insuficiență a fosforilazei musculare) Această afecțiune, care aparține contracturilor adevărate, trebuie diferențiată de crampele și pseudo-contracturile (contractură miostatică - scurtarea mușchiului și a tendonului) care apar atunci când mușchiul este imobilizat timp îndelungat în poziția de contracție (spasticitate, polineuropatie, gips) ) Încetinerea și tensiunea în timpul mișcării, mai ales la desfacerea degetelor după o strângere de mână ("strângerea de mână a lăptătorului"), care scad cu fiecare mișcare ulterioară, sunt tipice miotoniei; fenomenul opus - o creștere a lentorii și a rigidității după fiecare contracție (miotonia paradoxală) - apare în unele cazuri de paramiotonie Eulenburg Fenomenul miotonic se dezvoltă numai cu mișcare voluntară puternică; adică dificultățile în deschiderea ochilor apare numai după ce aceștia sunt închiși și lipsește în timpul clipirii normale; mâna, strânsă cu forță într-un pumn, se strânge și ea cu greu Fenomenul miotonic este caracteristic distrofiei miotonice, paramiotoniei congenitale, paraliziei periodice hiperkaliemice și miotoniei congenitale La miotonie, după o lovitură a mușchiului cu un ciocan, se observă o contracție prelungită a fibrelor musculare (miotonie de percuție) În schimb, umflarea mușchiului din cauza cașexiei sau hipotiroidismului are ca rezultat deformarea mușchiului la punctul de impact fără contracție Capitolul Tabelul Localizarea slăbiciunii musculare în miopatii și boli neurogenice Nr Localizarea slăbiciunii musculare Boli Pareze bilaterale ale mușchilor oculari, strabism, ptoză, închiderea afectată a pleoapelor, diplopie severă; reacții pupilare păstrate Miastenia gravis, distrofia oculofaringiană; oftalmoplegie exoftalmică în boala tiroidiană, distrofie miotonică, oftalmoplegie externă progresivă, botulism (în combinație cu simptome autonome) Slăbiciune bilaterală a mușchilor faciali - incapacitatea de a zâmbi, dinții goi, ochii închiși Miastenia gravis, distrofie miotonică, distrofie scapulară-brahială facială, miopatii nucleare centrale, non crimson și carnitinice, sindrom Guillain-Barre, boala Lyme, sindrom de sarcoidoză, sindrom Möbi Paralizie bulbară - disfonie, disartrie, disfagie, atrofie a limbii; în unele cazuri, slăbiciune a mușchilor masticatori și faciali Miastenia gravis, paralizie bulbară progresivă, distrofie miotonică, botulism, polimiozită sau miozită a corpului de incluziune, anomalie Chiari, impresie bazilară Pareza mușchilor cervicali - incapacitatea de a ridica capul sau de a îndrepta gâtul Polimiozită, miozită a corpului de incluziune, distrofie musculară, în cazuri rare, amiotrofie progresivă a coloanei vertebrale (boala neuronului motor) Slăbiciune a mușchilor respiratori și ai trunchiului Boala neuronului motor, deficit de maltază acidă, distrofie musculară, sindrom Guillain-Barré, miastenia gravis Parezele bilaterale ale extremităților superioare - brațele atârnate Boala neuronului motor, sindromul Guillain-Barré sau porfiria nu sunt caracteristice miopatiilor, cu excepția distrofiei scapulo-brahiale Parezele bilaterale ale extremităților inferioare Caracteristică polineuropatiei și bolii neuronului motor Pareze ale umărului și centurii pelvine și membrelor Polimiozită, miopatii congenitale, distrofie musculară progresivă Pareza distală a extremităților - picior atârnat, mers cocoș, mână suspendată, slăbiciune a mâinii Pareze generalizate Episodic: paralizie hipo- sau hiperkaliemică Permanent: boala Werdnig-Hoffmann (amiotrofie spinală acută infantilă), amiotrofie cronică spinală infantilă, stadii rare de distrofie severe, sindromul Guillain-Barré Paralizia mușchilor individuali sau a grupurilor de mușchi Aproape întotdeauna indică leziuni ale nervilor sau măduvei spinării, uneori - miozită cu incluziuni corporale Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Miotonia se diferențiază de neuromiotonie și afecțiunile conexe (vezi p ) și de tensiunea musculară progresivă și dificultatea progresivă de relaxare care apare la tetanos și unele boli rare caracterizate prin supraactivarea neuronilor motori din măduva spinării, discutate mai jos Cu tetanie din cauza hipocalcemiei, mușchiul, excitat în diverse moduri, poate rămâne în stare spasmodică (crampe) mult timp Pe lângă slăbiciune, denervarea musculară este însoțită de o scădere a tonusului muscular La copiii cu hipotensiune arterială se observă o "flexibilitate" excesivă Acest simptom este de o importanță deosebită în tulburările musculare sau neuromusculare la sugari, deoarece contracțiile musculare voluntare nu pot fi evaluate la aceștia Contracturi fixe ale articulațiilor la nou-născuți (artrogripoză) - un indicator al slăbiciunii și imobilității articulațiilor afectate în perioada prenatală (Capitolul ) O creștere sau scădere a masei musculare este un alt simptom important al bolii neuromusculare Atrofia severă (reducerea cu - % a masei musculare) indică distrofie musculară sau denervare neurogenă În primul caz, atrofia apare din cauza scăderii numărului de fibre musculare, în al doilea - datorită scăderii volumului acestora O atrofie mai puțin pronunțată (scăderea masei musculare cu - %) apare la inactivitatea unui mușchi de diferite origini (atrofie de inactivitate) O creștere a volumului muscular poate fi rezultatul unei sarcini crescute (hipertrofie de lucru) sau a unei manifestări precoce a unor distrofii musculare De obicei, o creștere a mușchilor în distrofii apare datorită infiltrării acestuia cu celulele adipoase și este combinată cu slăbiciune musculară, motiv pentru care se numește pseudohipertrofie Crampele, spasmele și crampele sunt alte simptome care pot apărea cu anumite afecțiuni musculare Fibrilațiile și fasciculațiile au fost discutate în Cap și , crumpies vor fi discutate în Cap Fibrilații - modificări electromiografice cauzate de denervare Fasciculațiile și crampele se datorează hiperexcitabilității unității motorii intacte; în majoritatea cazurilor sunt benigne și nu indică o boală, deși în cazul bolii neuronului motor apar fasciculații și crampe larg răspândite și severe În această boală, ele sunt combinate cu slăbiciune musculară, atrofie și modificări ale reflexelor Dezinhibarea motoneuronilor inhibitori din substanța cenușie a măduvei spinării este cauza creșterii tonusului muscular la tetanos și a sindromului bărbatului rigid Activitatea musculară constantă, în care părți ale mai multor mușchi sau toți mușchii se zvâcnesc continuu, se poate datora Capitolul excitabilitatea unităților motorii sau una dintre manifestările insuficienței renale și hipocalcemiei Durerea este un simptom rar al bolii musculare primare Chiar și polimiozita și dermatomiozita în majoritatea cazurilor se desfășoară fără durere Durerea care apare atunci când mușchii neantrenați sunt supraîncărcați se datorează probabil necrozei fibrelor musculare individuale Cu toate acestea, dacă durerea devine principala plângere după un efort fizic minor, atunci pot exista încălcări ascunse ale contractilității musculare cauzate de hipotiroidism sau deficiență enzimatică (de exemplu, deficit de Ca +-ATPază) În cazurile în care durerea este combinată cu semne de patologie neuromusculară, nervii sau vasele de sânge ale mușchilor sau țesutului conjunctiv sau structurile periarticulare sunt mai des deteriorate (de exemplu, polimialgia reumatică, fasciita, sindromul Guillain-Barré, boala Lyme) Crampele, indiferent de cauza, sunt insotite de durere si sensibilitate la palparea muschiului Majoritatea pacienților care se prezintă cu plângeri de oboseală și dureri musculare suferă de neurastenie și depresie, deși cauza poate fi o infecție virală recentă sau sindromul de oboseală cronică Formarea volumului în mușchi se poate datora hemoragiei, infarctului, tumorii, proeminenței mușchiului prin foaia fascială sau rupturii tendonului cu contracția musculară Cu așa-numita fibromialgie sau fibromiozită, uneori pot fi palpați noduli dureroși în mușchi, dar o biopsie evidențiază rareori modificări morfologice Datele prezentate în acest capitol au semnificație diagnostică Dacă sunt utilizate în analiza clinică, împreună cu vârsta pacientului în momentul dezvoltării bolii, dinamica și durata acesteia, prezența sau absența poverii ereditare, este posibil să se determine toate cele mai frecvente boli musculare Creșterea nivelurilor de CPK confirmă leziunea musculară primară EMG ajută la diagnostic, în special pentru a distinge atrofia denervației de miopatie Un diagnostic precis poate fi pus cu o biopsie Diagnosticul miopatiilor în practica clinică este facilitat de cunoașterea mai multor sindroame majore Descrierea acestor sindroame și boli la care sunt prezentate sunt dedicate hl - LITERATURĂ Adams R D Thayer prelegeri: I Principles of myopathology II Principiile micologiei clinice // Johns Hopkins Med J - - Voi - P Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Brooke M H O viziune a clinicianului asupra bolilor neuromusculare, ed a -a Baltimore* Williams & Wilkins, Engel AG, Franzini-Armstrong C (eds ) Miologie, ed a II-a New York: McGraw-Nic Fenichel GM, CooperD O , Brooke MH (eds ) Evaluarea forței și funcției musculare: procedurile unui atelier // Muscle Nerve - - Voi (suppl ) - P - Mastaglia FL, Laing NG Investigarea bolilor musculare // J Neurol neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P CAPITOLUL Miopatii inflamatorii Bolile inflamatorii infecțioase și neinfecțioase ale mușchilor ocupă un loc important în rândul miopatiilor Cu toate acestea, multe tulburări sunt plasate incorect în această categorie de boli musculare Etiologia și patogeneza celei mai frecvente miozite nu sunt încă clare Printre cauzele infecțioase ale polimiozitei, doar trichineloza apare destul de des Formele ușoare de trichineloză pot apărea subclinic În plus, mușchii pot fi afectați de toxoplasmoză, cisticercoză, tripanosomiază, infecție cauzată de Mycoplasma pneumoniae și infecții virale cauzate de virusurile Coxsackie B (pleurodinie sau boala Bornholm), gripă, Epstein-Barr, HIV, dar aceste boli vin de obicei la înainte de alte simptome Trichineloza apare atunci când se consumă carne de porc insuficient gătită care conține chisturi cu larve de Trichinella spiralis În primul rând, se dezvoltă gastroenterita, care este înlocuită ulterior cu invazia diseminată cu afectarea mușchilor striați, dar slăbiciunea apare în principal la nivelul mușchilor limbii, mestecării, ochilor și faringienilor Mușchii afectați sunt ușor măriți și dureroși, ceea ce este combinat cu infecția conjunctivei, umflarea feței și a țesutului periorbital La palpare, există durere în alți mușchi Rareori, în faza acută a bolii, se dezvoltă simptome de afectare a creierului, posibil ca urmare a unei embolii cardiace cauzate de miocardita trichineloză Eozinofilia, care atinge vârful în a treia sau a patra săptămână de infecție, este cel mai important semn de laborator al bolii Între a treia și a patra săptămână de boală, în serul sanguin apar anticorpi specifici Diagnosticul poate fi confirmat prin biopsie musculară, dar acest studiu nu este necesar în majoritatea cazurilor De obicei, invazia parazitară este însoțită de o creștere semnificativă a nivelului de CPK Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici De regulă, simptomele dispar de la sine, dar în cazurile severe, utilizarea tiabendazolului în doză de mg / kg de ori pe zi și a prednisolonului în doză de - mg pe zi timp de - zile este recomandat [iopati^^^ Polimiozita și dermatomiozita sunt relativ frecvente în clinicile de specialitate În aceste boli sunt afectați mușchii membrelor proximale, pelviană și centură umăr și, într-o măsură mai mică, mușchii gâtului, faringelui și laringelui Polimiozita este o leziune selectivă a mușchilor, dermatomiozita este o leziune combinată a mușchilor și a pielii Atunci când sunt combinate cu alte boli ale țesutului conjunctiv, se vorbește despre polimiozită sau dermatomiozită cu artrită reumatoidă, lupus eritematos sistemic, sclerodermie sau boala mixtă a țesutului conjunctiv Tabloul clinic al polimiozitei este reprezentat de slăbiciune simetrică a mușchilor membrelor proximale, umărului și centurii pelvine, care se dezvoltă pe parcursul mai multor săptămâni sau luni Bărbații și femeile de toate vârstele sunt bolnavi, dar mai des femeile și persoanele de vârstă mijlocie și înaintată De obicei, nu există durere, febră sau alte semne de debut Slăbiciunea mușchilor coapsei se manifestă prin dificultăți de a urca scările, de a se ridica de pe un scaun adânc, de a îngenunche sau de a se ghemui Mai rar, mușchii umărului și ai brațelor proximale sunt afectați mai întâi, în timp ce lucrul cu brațele ridicate deasupra capului (pieptănarea părului, punerea unui obiect pe raftul de sus) devine extrem de dificil Adesea este dificil pentru pacienți să-și țină capul din cauza slăbiciunii mușchilor cervicali posteriori, disfagia și disfonia se unesc Mușchii afectați sunt nedureroase, reflexele tendinoase sunt doar ușor slăbite, atrofia nu este pronunțată Există forme locale de boală cu o leziune izolată a mușchilor umărului sau ai centurii pelvine, mușchii cervicali posteriori În cazuri rare, la începutul bolii, simptomele predomină la unul dintre membre Uneori este implicat miocardul În dermatomiozită, manifestările cutanate pot precede, pot apărea concomitent sau mai târziu decât leziunile musculare Uneori sunt reprezentate de un număr mic de pete eritematoase sau peeling, iar uneori dermatită exfoliativă difuză sau sclerodermie Decolorarea liliac a spatelui nasului, obrajilor, frunții și în jurul unghiilor, precum și edem ușor periorbital și edem în jurul gurii sunt caracteristice Aproximativ o treime până la jumătate din toate cazurile de polimiozită și dermatomiozită se dezvoltă ca parte a unei boli a țesutului conjunctiv Conform diverselor studii, în - % din cazuri, polimiozita și mai des dermatomiozita apar în combinație cu un neoplasm malign (de obicei cancer pulmonar sau de colon la bărbați, cancer de sân și ovarian la femei) Capitolul La copii se observă forme speciale de dermatomiozită Pe lângă deteriorarea pielii și a mușchilor, vasculita se dezvoltă cu afectarea vaselor intestinale Aceasta se caracterizează prin durere, febră periodică, melenă și vărsături de zaț de cafea Posibilă perforație intestinală În stadiile ulterioare ale bolii se formează contracturi de flexie și calcificări subcutanate Este caracteristică creșterea nivelului CPK, transaminazelor și aldolazei VSH poate crește sau rămâne în intervalul normal Aproape un sfert dintre pacientii cu polimiozita si dermatomiozita au anticorpi la ARN sintetaza, anti-Jol, care este specific acestor boli Factorul reumatoid și anticorpii antinucleari se găsesc în mai puțin de jumătate din cazuri Eozinofilia și neutrofilia sunt de obicei absente EMG la % dintre pacienți prezintă modificări caracteristice miopatiei, dar pot fi înregistrate și fibrilații, ceea ce indică afectarea ramurilor terminale ale axonilor neuronilor motori Este necesar să ne amintim posibilitatea apariției unui neoplasm malign, care necesită o examinare mai amănunțită Modificări morfologice În biopsia musculară cu polimiozită se găsesc infiltrate împrăștiate, constând din limfocite, macrofage, plasmocite, precum și fibre musculare distruse în stadiul de necroză și regenerare În jurul vaselor, infiltratele constau în principal din limfocite B, iar în jurul fibrelor musculare necrotice - din limfocite T Deoarece cantitatea de material obținută prin biopsie este mică, raportul dintre inflamația și necroza detectată variază foarte mult Dermatomiozita se caracterizează prin multe modificări suplimentare (degenerarea și atrofia fibrelor musculare perifasciculare, acumulări tubulare în celulele endoteliale) În dermatomiozita la copii, semnele patomorfologice principale sunt vasculita și ocluzia vaselor de sânge musculare de către trombi de fibrină cu formarea mușchilor în jurul zonelor de infarct În patogeneză, se presupune un proces autoimun cu formarea de anticorpi la vasele de sânge ale mușchilor în dermatomiozită și agresiunea celulelor T îndreptată către fibrele musculare în polimiozită Tratament Majoritatea centrelor medicale pentru polimiozita si dermatomiozita folosesc prednisolon in doza de mg/zi Odată cu îmbunătățirea stării, măsurată printr-o creștere a forței musculare și o scădere a nivelurilor serice de CPK, doza este redusă treptat cu mg la fiecare - săptămâni După ce doza de prednisolon ajunge la mg / zi, este de preferat să treceți la administrarea medicamentului o dată la două zile la o doză de mg / zi Timp de - luni sau mai mult, continuați să luați o doză de întreținere de prednisolon - , - mg / zi În caz de recidivă, doza este din nou crescută Dacă monoterapia cu corticosteroizi nu este eficientă, prednisolonul în doză mică este combinat cu metotrexat ( - mg/săptămână IV) sau Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici azatioprină ( - mg/zi pe cale orală) Uneori, prednisolonul se administrează împreună cu azatioprină de la început deoarece necesită o doză mai mică de corticosteroid Plasmafereza și imunoglobulina intravenoasă provoacă adesea îmbunătățiri pe termen scurt Pentru prevenirea contracturilor persistente este indicata kinetoterapie: masaj usor, miscari pasive si intindere musculara Prognosticul este favorabil, cu excepția cazurilor în care este detectat un neoplasm malign Recuperează complet % dintre pacienți În majoritatea celorlalte cazuri, starea se îmbunătățește, există o recuperare completă sau parțială, dar este necesară terapia pe termen lung Aceasta este o boală degenerativă și inflamatorie specială a țesutului muscular de origine necunoscută Se dezvoltă mai des la bărbați și se caracterizează prin pareză a mușchilor distali ai extremităților Adesea, este afectat un singur grup muscular (cvadricepsul femural sau muşchii antebraţului, în special flexorii degetelor) Disfagia se dezvoltă rar Terapia cu corticosteroizi nu este eficientă Aproape întotdeauna, boala se dezvoltă sporadic, dar sunt cunoscute și forme ereditare (de obicei autosomal recesive) Nivelul CPK este crescut, dar mai puțin semnificativ decât în cazul polimiozitei și dermatomiozitei; în aproximativ % din cazuri, nivelul CPK este normal Modificările patologice sunt diverse: incluziuni intranucleare și citoplasmatice, constând în acumulări de fibrile și spirale subsarcolemale ale membranelor, combinate cu necroza fibrelor, ușoară infiltrație celulară și semne de regenerare Gena responsabilă pentru dezvoltarea unei forme ereditare rare este situată pe al -lea cromozom Rămâne neclar dacă această miopatie ereditară este cu adevărat o formă de miozită cu corp de incluziune sau dacă reprezintă o altă miopatie Miozita corpului de incluziune este mai dificil de tratat decât polimiozita și dermatomiozita Corticosteroizii, plasmafereza sau imunoglobulinele sunt de obicei prescrise, dar acestea au de obicei un efect redus De fapt, miozita cu corp de incluziune trebuie suspectată în toate cazurile de polimiozită pentru care corticosteroizii nu sunt eficienți ШІ ^shetneіkhimYu^Іrrb^іtliz^ Orice patologie, însoțită de distrugerea rapidă a țesutului muscular, poate duce la intrarea mioglobinei în fluxul sanguin și la schimbarea culorii urinei Mioglobina poate fi detectată în urină cu orice test de sânge ocult Mușchii devin dureroși, încordați, slabi, la nivelul Capitolul nivelul CK seric În cele mai multe cazuri, recuperarea are loc spontan în câteva zile sau săptămâni, dar mioglobinuria semnificativă poate duce la afectarea rinichilor cu dezvoltarea necrozei tubulare acute Rabdomioliza și mioglobinuria apar în următoarele condiții: strivire, compresie sau infarct muscular semnificativ Supraîncărcarea muşchilor individuali, în special a celor localizaţi în spaţiul fascial pretibial îngust Infarct muscular în spații fasciale înguste, care apare uneori la pacienții cu diabet zaharat Necroza musculara larg raspandita in polimiozita si dermatomiozita Alcoolismul este o cauză frecventă a rabdomiolizei Este descris împreună cu alte miopatii toxice în Cap Luarea de medicamente, în special medicamente cu statine (pentru a scădea nivelul colesterolului), azatioprină; otrăvirea cu toxine otrăvitoare de pește și mai ales cu alcool la unele persoane (vezi mai jos și cap ) Glicogen deficit de fosforilază musculară (boala McArdle), deficit de fosfofructokinază (boala Tarui), miopatii în bolile de depozitare a lipidelor, deficit de palmitiltransferază și deficit de fosfoglicerat kinazei În primele două boli ies la iveală și alte simptome caracteristice miopatiilor (vezi Tabelul din Capitolul ); alte patologii sunt foarte rare, informații despre ele pot fi găsite în literatura specială de miologie Mioglobinuria paroxistică (precum boala Meyer-Betz și bolile asociate) este o boală ereditară, recidivante, cu sau fără miopatie sau distrofie De obicei, episoadele de mioglobinurie apar cu efort fizic semnificativ, adesea pe fondul infecției sau a postului Hipertermia maligna apare dupa anestezie la pacientii cu un defect congenital (autosomal dominant) in metabolismul muscular, ceea ce ii face sensibili la anumite substante, in special la anestezicele inhalatorii si succinilcolina Principalele semne clinice ale bolii includ rigiditatea bruscă a mușchilor de mestecat și a altor mușchi, o creștere semnificativă a temperaturii corpului (până la - ° C), colapsul vascular și absența reflexelor tulpinii Dacă nu opriți anestezia și nu reduceți temperatura corpului, este posibil un rezultat fatal Administrarea eficientă intravenoasă a dantrolenului Odată cu boala, se dezvoltă necroza pe scară largă a fibrelor musculare Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici nivelul CPK seric (vezi p ) Sindromul neuroleptic malign are multe manifestări similare (cap și ) Miopatia în stadiu terminal este discutată la p împreună cu miopatia cauzată de corticosteroizi, întrucât are mecanisme comune de patogeneză cu aceasta LITERATURĂ Banker B Q , Victor M Dermatomiozita (angiopatia sistemică) a copilăriei // Medicină - - Voi - P Dalakas MC Polimiozită, dermatomiozită și miopatie cu corpuri de incluziune // N Entgl J Med - - Voi - P Dalakas MC Progres în miopatiile inflamatorii: bun, dar nu suficient de bun // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Engel AG, Hohlfeld R , Banker BQ Polimiozita și sindroamele dermatomiozitei // Miologie, ed a -a / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Garlepp MJ, Mastaglia FL Miozită cu corp de incluziune // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Mikol J , Engel AG Miozită corporală de incluziune // Miologie, ed a II-a / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Sigurgeirsson B , Lindelof B , Edhag O , Allander E Risc de cancer la pacientii cu dermatomiozita sau polimiozita // N Engl J Med - - Voi - P CAPITOLUL Distrofii musculare Distrofiile musculare sunt boli degenerative ereditare progresive ale mușchilor striați Sunt afectați doar mușchii, iar neuronii motori ai măduvei spinării, nervii și terminațiile nervoase nu sunt afectați Toate distrofiile musculare se caracterizează prin slăbiciune și atrofie musculară simetrică, absența modificărilor sensibilității, conservarea relativă a reflexelor tendinoase și povara familială ereditară Alte boli degenerative primare ale mușchilor datorate tulburărilor metabolice ereditare (de exemplu, deficit de fosforilază musculară), precum și leziuni musculare în tulburări congenitale și relativ neprogresive cu modificări morfologice tipice (de exemplu, miopatie miotubulară (centronucleară), miopatie nematodă), sunt clasificate ca miopatii metabolice, respectiv congenitale Ele sunt considerate separat în Cap În tabel prezintă tipurile cunoscute de distrofii musculare progresive, indicând tipul de moștenire, localizarea genei patologice care codifică boala și substanța codificată de gena deteriorată (în cazurile în care o astfel de substanță este cunoscută) Doar cele mai frecvente distrofii musculare sunt descrise mai detaliat Acest tip de distrofie apare în copilăria timpurie și chiar la sugari și progresează la imobilitate și moarte la vârsta adultă timpurie Incidența este de - de cazuri la de băieți născuți pe an Patologia are o moștenire recesivă legată de X și se transmite băiatului de la o mamă care nu prezintă simptome clinice ale bolii, dar la o examinare atentă se găsesc semne ascunse de leziuni musculare (vezi mai jos) Manifestările clinice sunt variate Majoritatea băieților bolnavi pot merge și chiar alerga la început, dar treptat le devine dificil Tabelul Distrofii musculare Boală Tip de moștenire Localizarea genelor Produs genetic, a cărui formare este perturbată Miodistrofie Duchenne și Becker Distrofină Xp recesivă legată de X Miodistrofie Emery-Dreyfus Același Xq Emeryn Miotonie distrofică Autozomal dominant q - q Miotonin protein kinaza Miopatie miotonică proximală La fel - - Miodistrofie congenitală (CMD) AMD clasică cu merozin-pozitiv Autosomal recesiv - - AMD clasică cu merozin-negativ Aceeași q Laminina- (merozină) ADM Fukuyama " q - - Sindromul Walker-Warburg " q - - Miodistrofie cerebrooculară " - - Miodistrofie facială-umăr-umăr Autozomal dominant q - Miodistrofie scapulo-roponeală La fel - Miodistrofia centurii membrelor Miodistrofia centurii membrelor A Autosomal dominant q - q - Miodistrofia centurii membrelor B (miopatie Bethlem) " q - Miodistrofie limb-gindle C " p Caveolin Miodistrofie a centurii membrelor A Autozomi fără recesiune q - q Protează neutră activată de calciu (calpain- ) Miodistrofie a centurii membrelor B Aceeași p - Disferlin Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Distrofii musculare (sfârșit) Boală Tip de moștenire Localizarea genelor Produs genetic, a cărui formare este perturbată Miodistrofia centurii membrelor C (miodistrofie autozomal recesivă severă în copilărie) " q (pericentromeră) -glicoproteină kDa Distrofie musculară a centurii membrelor D (distrofie musculară autosomal recesivă severă în copilărie) " q -q kDa -glicoproteină (adkhalin) Distrofia musculară a centurii membrelor E (distrofie musculară autozomal recesivă severă în copilărie) " q -glicoproteină kDa (hetarozină) Miodistrofia centurii membrelor F " q - -glicoproteina Miodistrofie distală Miodistrofie distală cu debut tardiv (tip Welander) Autosomal dominant - Miodistrofie distală cu debut tardiv (tip Marksberry) La fel - - Miodistrofie distală cu debut precoce (tip Nonak) Autozomal nu recesiv - - Miodistrofie distală cu debut precoce (tip Miyoshi) Aceeași p - Dysferlin Miodistrofie oculofaringiană Autozomal dominant q - q - Capitolul Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici urcă scările sau ridică-te de pe podea Mușchii centurii pelvine sunt afectați mai devreme decât umărul Mușchii gambei, uneori cvadricepsul femural și mușchii deltoizi, sunt de obicei măriți și îngroșați, dar forța lor scade curând (pseudohipertrofie) Alți mușchi ai șoldurilor, pelvinului și brâului umăr se atrofiază în stadiile incipiente ale bolii Un mers de waddling "de rață" este caracteristic, deoarece slăbirea mușchilor fesieri este compensată de cei femurali În partea inferioară a coloanei vertebrale, lordoza crește, stomacul iese în afară; slăbirea muşchilor paravertebrali duce la dezvoltarea cifoscoliozei (vezi Fig ) Reflexele tendinoase scad proporțional cu slăbiciunea musculară, reflexul lui Ahile este cauzat de obicei din cauza conservării relative a mușchilor gambei Slăbiciunea mușchilor respiratori și deformarea cifoscoliotică pun viața în pericol atunci când pacientul devine decubit În etapele ulterioare ale bolii, mușchiul inimii este de obicei afectat, ceea ce duce la creșterea dimensiunii inimii, tulburări de conducere și dezvoltarea insuficienței cardiace Orez Fotografia cu un băiețel de patru ani cu distrofie musculară Duchenne care încearcă să se ridice de pe podea Observați hipertrofia mușchilor gastrocnemius și laterali ai coapsei și atrofia mușchilor scapulari : Myology, a -a ed , New York, McGraw-Hill, , c ) (Capitolul Distrofii musculare Diagnosticul de laborator În aproape toate cazurile, nivelul CPK din sânge crește, ceea ce poate precede slăbiciunea musculară Modificările EMG sunt caracteristice miopatiei La femei - purtătoare ale genei patologice, mușchii gambei sunt aproape întotdeauna ușor măriți, este detectată o slăbiciune musculară ușoară, nivelul CPK este crescut, există ușoare modificări în EMG și în biopsia musculară Biopsia musculară relevă moartea difuză a fibrelor musculare (adică fără legătură cu unitățile motorii), înlocuirea lor cu celule adipoase și țesut fibros; unele dintre fibrele rămase sunt hipertrofiate În zonele mai puțin afectate ale mușchilor sunt detectate grupuri de fibre musculare contractate, ceea ce indică o excitabilitate crescută a acestora; fibrele musculare individuale și grupurile lor mici sunt în diferite stadii de degenerare și regenerare Aceasta este o altă formă de distrofie legată de X, care este mai puțin frecventă și mai ușoară decât Duchenne Incidența este de - cazuri la de locuitori Slăbiciunea și hipertrofia apar în aceleași grupe musculare ca și la Duchenne, dar boala debutează la o vârstă mai târzie (de la la de ani, în medie la ani) și speranța de viață este mai lungă Cardiacă și deficiență intelectuală Etiologia miodistrofiei Duchenne și Becker Cea mai importantă realizare care a făcut posibilă înțelegerea etiologiei acestor boli a fost descoperirea unei gene patologice situată pe brațul scurt al cromozomului X și a proteinei codificate de această genă În distrofia Duchenne, o proteină numită distrofină nu este sintetizată; cu distrofia Becker, cantitatea de distrofină este semnificativ redusă, iar structura acesteia este modificată Cu formele intermediare de distrofină, mai mult decât cu forma Duchenne, dar mai puțin decât cu forma Becker Aceste date fac posibilă diagnosticarea bolii prin analiza ADN-ului pacientului, precum și determinarea cantitativă a distrofinei într-o biopsie musculară Din păcate, aceste date nu au condus la crearea unui tratament eficient În stadiile incipiente ale Duchenne, exercițiile fizice și, eventual, prednisolonul zilnic pot încetini progresia bolii Eficacitatea doar măsurilor auxiliare, cum ar fi ventilația artificială a plămânilor pe timp de noapte, a fost dovedită Este de dorit să se mențină activitatea motrică cât mai mult posibil Miodistrofie relativ benignă cu moștenire legată de X Locale- diferă de miodistrofia Duchenne și Becker Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici slăbiciune musculară posterioră, lipsă de hipertrofie și dezvoltarea contracturilor la nivelul articulațiilor cotului și genunchiului Descris de Emery și Dreyfus Cu această distrofie, pot fi observate leziuni severe ale inimii (tulburări de conducere și cardiomiopatie) Ca și alte boli moștenite după tipul dominant, miodistrofia Landouzy-Dejerine se manifestă în copilăria sau adolescența mai în vârstă, mai rar la tineri Dificultatea de ridicare a brațelor deasupra capului și scapulele pterigoide sunt de obicei manifestările inițiale, deși slăbiciunea bilaterală a mușchilor faciali poate fi observată încă din adolescență Nu pot să închid ochii strâns și să-mi strâng buzele Atrofia și slăbiciunea se observă în principal la mușchii centurii scapulare (trapez, pectoral, sternocleidomastoid, dintat, romboid) și mușchii proximali ai brațelor Mușchii antebrațului nu se modifică De regulă, mușchii centurii pelvine și coapsei sunt implicați mai târziu și într-o măsură mai mică Într-o variantă a bolii, mușchii faciali rămân neafectați, în timp ce în cealaltă, se remarcă implicarea semnificativă a mușchilor centurii pelvine și a părților proximale ale picioarelor Boala progresează lent și poate părea că se oprește în dezvoltare pentru o lungă perioadă de timp, în legătură cu care mulți pacienți ajung la vârsta adultă Funcția cardiacă și inteligența nu sunt afectate Nivelurile serice de CPK sunt ușor crescute, iar modificările EMG sunt caracteristice miopatiei Gena alterată este localizată la locusul q Cea mai cunoscută formă, oftalmoplegia externă progresivă, a fost descrisă în secolul al XIX-lea Grefe Legat condiționat de miodistrofii, majoritatea sau chiar toate cazurile de astfel de miopatii reprezintă patologia mitocondrială Boala se caracterizează prin pareza simetrică a tuturor mușchilor externi ai ochiului, de obicei fără diplopie Simptomele încep în copilărie și progresează lent Pareza mușchiului care ridică pleoapa superioară este un simptom precoce și dureros al bolii Până la vârsta mijlocie și înaintată, alți mușchi sunt și ei afectați, de obicei ușor Tipul de moștenire este autosomal recesiv sau dominant, dar în majoritatea cazurilor mitocondrială (maternă) Oftalmoplegia în combinație cu retinita pigmentară, statură mică, niveluri crescute de proteine CSF și blocarea inimii se numește sindrom Kearns-Say, care, ca și oftalmoplegia externă progresivă, este cauzată de afectarea generalizată a mitocondriilor Miodistrofia oculofaringiană este moștenită într-un mod autosomal dominant și este unică prin debut tardiv (de obicei după de ani) și Capitolul slăbiciune musculară limitată, care se manifestă prin ptoză și disfagie Pentru o anumită perioadă, blefaroplastia și miotomia mușchilor cricoaritenoid și cricotiroidian pot ajuta Progresia bolii nu poate fi oprită, sunt afectați alți mușchi externi ai ochiului, apoi mușchii umărului și ai centurii pelvine Ca și în cazul altor miopatii relativ ușoare și locale, nivelul CPK și aldolazei poate rămâne normal, EMG se modifică numai în mușchii afectați Cu aceasta, cea mai frecventă, miodistrofia, miotonia de severitate variabilă este combinată cu modificări tisulare distrofice Este posibilă o ușoară întârziere mintală, inima este adesea afectată Adesea dezvoltă cataractă, chelie frontală, la bărbați - hipogonadism Distribuția slăbiciunii și atrofiei musculare diferă de alte tipuri de miodistrofie O față subțire, îngustă, atrofia mușchilor temporali, ochii închiși, mușchii sternocleidomastoidieni subțiri reflectă implicarea mușchilor cranieni și, în combinație cu pete chele frontale, conferă feței un aspect caracteristic Slăbiciunea mușchilor faringieni și laringieni face ca vocea să fie liniștită, monotonă, cu o tentă nazală La extremități sunt afectați predominant mușchii distali, ceea ce se observă și în miodistrofia distală, dar miotonia este un semn distinctiv În unele familii se observă manifestări ușoare și incomplete ale bolii În cele mai multe cazuri, boala progresează lent O formă specială a acestei boli - miotonia distrofică congenitală - se dezvoltă la nou-născuți și pune viața în pericol Boala se transmite de obicei de la mama, care, in afara de miotonie, poate sa nu prezinte alte simptome Copilul are mușchii feței și maxilarelor slăbiți în special Pleoapele acoperite, buza superioară proeminentă ("gura crapului") și maxilarul inferior coborât sunt simptome caracteristice ale bolii la nou-născut; posibil artrogripoză Dificultăți de aspirare și înghițire, aspirație în bronhii, insuficiență respiratorie variază ca severitate Copiii supraviețuitori au adesea o întârziere în dezvoltarea motrică și a vorbirii, retard mental Miotonia devine evidentă numai în copilărie mai în vârstă Examenul histologic al mușchilor, în plus față de modificările distrofice obișnuite, dezvăluie șiruri lungi de nuclei sarcolemali centrali, mase sarcoplasmatice și multiple miofibrile circulare Activitatea CPK seric este ușor crescută EMG are valoare diagnostică deoarece detectează miopatia Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici modificări și descărcări miotonice Mama unui copil bolnav ar trebui să facă un EMG pentru a detecta miotonia Nu există un tratament specific Miotonia poate fi redusă prin introducerea de chinină , - , g sau procainamidă , - , g de ori pe zi Androgenii pot oferi o ameliorare simptomatică a hipogonadismului sever Cataracta este îndepărtată chirurgical Cele mai frecvente complicații ale tuturor distrofiilor - fracturi, infecții pulmonare, aritmii cardiace - necesită tratament simptomatic Gena alterată este situată într-un loc separat pe cromozomul al -lea Acest fragment de ADN conține o regiune de tripleți de nucleotide repetitive, a căror lungime poate crește în generațiile ulterioare, ducând la o dezvoltare mai timpurie și o evoluție severă a bolii, explicând astfel fenomenul clinic de anticipare Deși nu există un tratament specific pentru myotonia dystrophica, testarea ADN permite diagnosticul prenatal al bolii și consilierea familiei Acestea includ distrofii ale centurii membrelor, miodistrofie distală cu debut tardiv, distrofie scapulo-roponeală și distrofii congenitale non-miotonice Aceste forme sunt mai rare decât cele descrise anterior Miodistrofia centurii membrelor se caracterizează prin implicarea mușchilor umărului și/sau ai centurii pelvine, debut în adolescență sau vârstă fragedă și înfrângerea ambelor sexe Hipertrofia gastrocnemiului și a altor mușchi este absentă, mușchii faciali nu sunt afectați Unitatea acestui grup este distrusă treptat; în ultimul deceniu au fost descrise cel puţin miodistrofii ereditare ale centurii membrelor (vezi Tabelul ) Cu miodistrofia scapulo-roponeală, mușchii gâtului, umărului, membrelor superioare și piciorului inferior slăbesc; este probabil un mod autosomal dominant de moștenire Miodistrofiile distale includ un grup de miopatii lent progresive care afectează mușchii distali ai extremităților și apar mai ales la vârsta adultă; tipul de moștenire este autosomal dominant sau autosomal recesiv, cursul este relativ benign Cu distrofia musculară congenitală, patologia este detectată imediat după naștere Sunt caracteristice contracturile (artrogripoza) si diversele malformatii ale retinei si ale sistemului nervos central Caracteristicile comparative ale acestor și altor miodistrofii sunt prezentate în Myology, ed a -a, monografii de Engel și Franzini-Armstrong Criteriile de diagnostic pentru toate bolile musculare primare sunt publicate în monografia Centrului European Neuromuscular (Emery) Volumul Material protejat prin drepturi de autor ЛИТЕРАТУРА Bushby К М D Înțelegerea distrofiilor musculare ale centurii membrelor // Creier - -Voi - P Emery AEH (ed ) Criterii de diagnosticare pentru tulburări neuromusculare, ed a II-a Londra : Royal Society of Medicine Press , Angel AG, Franzini-Armstrong C (eds ) Miologie, ed a II-a New York: McGraw-Hill, Griggs RC, Mendell JR, Miller RG Evaluarea și tratamentul miopatiilor Philadelphia : Davis , Harper PS Distrofie miotonică Philadelphia : Saunders , Hoffinan EP, Fischbeck К H , Brown RH şi colab Caracterizarea distrofinei în probe de biopsie musculară de la pacienți cu distrofie musculară Duchenne sau Becker // N Engl J Med - - Sinele - P Rowland LP Dystrophin: un triumf al geneticii inverse și sfârșitul începutului // N Engl J Med - - Sinele - P Victor M , Hayes R , Adams RD Distrofia musculară oculofaringiană: o boală familială a vieții târzii, caracterizată prin disfagie și ptoză progresivă a pleoapelor // N Engl J Med - - Voce - P Walton JN, Karpati G, Hilton-Jones D (eds ) Disorders of Voluntary Muscle, ed a -a Edinburgh: Churchill Livingstone ГЛАВА Метаболические и токсические миопатии Există trei grupe de boli musculare toxic-metabolice Prima dintre acestea include înfrângerea mușchilor striați în boli ale sistemului endocrin (glande tiroide și paratiroide, glande pituitare sau suprarenale); al doilea - polimiopatii, a căror cauză sunt încălcări primare ale proceselor biochimice în celulele musculare; bolile din al treilea grup sunt asociate cu expunerea la o varietate de toxine și medicamente Miopatiile toxico-metabolice care apar cel mai frecvent și sunt de cea mai mare importanță sunt descrise mai jos MIOPATIE ENDOCRINĂ Miopatii și trei boli ale glandei tiroide Aloca: ) miopatie tirotoxică cronică; ) oftalmoplegie exoftalmică (oftalmopatie infiltrativă); ) hiper- sau hipotiroidism în combinație cu miastenia gravis; ) paralizie periodică asociată cu hipertiroidism; ) hipertrofia musculară și încetinirea procesului de contracție musculară și relaxare în hipotiroidie Tiroxina are efect asupra contracției fibrelor musculare striate, dar nu afectează conducerea excitației de-a lungul nervului, transmiterea neuromusculară și propagarea unui impuls prin sarcolemă (membrana fibrelor musculare) În hipertiroidism, durata contracției musculare scade, ceea ce determină creșterea oboselii și scăderea forței musculare În hipotiroidism, dimpotrivă, contracția musculară și relaxarea sunt încetinite Se crede că rata contracției musculare este legată de cantitatea de miozin ATPază, care este crescută în timpul Capitolul hipertiroidism și scade odată cu hipotiroidismul Rata de relaxare musculară depinde de viteza de eliberare și reacumulare a calciului în reticulul sarcoplasmatic Miopatia cronică hipertiroidă sau tirotoxică se caracterizează prin slăbiciune musculară progresivă și atrofie musculară, cel mai pronunțată la nivelul mușchilor coapselor (paraplegia lui Graves) și a centurii scapulare Odată cu progresia acestor simptome, tabloul clinic poate să semene cu cel al unei boli a sistemului motor, în special cu apariția tremurăturilor și a zvâcnirilor musculare în timpul contracțiilor acestora Cu toate acestea, nu există contracții fasciculare în repaus și nivelul enzimelor musculare din sânge nu este crescut Biopsia musculară evidențiază atrofie ușoară a fibrelor musculare de tip I și tip II Când se efectuează un EMG, patologia, de regulă, nu este detectată Tratamentul tireotoxicozei duce la dispariția completă a simptomelor de miopatie În oftalmoplegia exoftalmică (oftalmoplegia Graves) apar îngroșarea și infiltrarea mușchilor oculari de către limfocite, monocite și lipocite și degenerarea unui număr mare de fibre musculare Apar strabismul și diplopia, care este cel mai pronunțat atunci când priviți în sus, care se datorează unei îngroșări și scurtări disproporționat de mare a mușchilor drepti mediali și inferiori în raport cu ceilalți mușchi ai ochiului Se presupune că patologia mușchilor oculari, care poate fi detectată prin ultrasunete sau CT a orbitei, este asociată cu apariția în sânge a anticorpilor la țesutul conjunctiv al mușchilor oculari (glucozaminoglicani) Exoftalmia poate fi bilaterală și asimetrică, dezvoltarea sa este asociată cu îngroșarea țesuturilor orbitei; exoftalmia ar trebui să fie diferențiată de o tumoră și o creștere pseudotumorală pe orbită În hipertiroidism, care este o boală autoimună, incidența miasteniei gravis este crescută, care este o formă tipică a bolii autoimună, sensibilă la prostigmină (cap ) Simptomele miasteniei gravis pot precede dezvoltarea hipertiroidismului sau invers; ambele boli pot apărea independent una de cealaltă, iar tratamentul fiecăreia dintre ele trebuie efectuat separat Paralizia periodică hipokaliemică, al cărei debut coincide cu dezvoltarea hipertiroidismului, este frecvent întâlnită în special în rândul asiaticilor Corectarea medicală a disfuncției tiroidiene duce la regresia simptomelor paraliziei periodice (cap ) Cu hipotiroidism, mixedem și cretinism, mușchii sunt măriți în dimensiune, încetinesc, apar rigiditatea și stângăcia mișcărilor Mărirea mușchiului limbii duce la disartrie În studiul reflexelor tendinoase, atât relaxarea, cât și contracția musculară sunt încetinite În unele cazuri, se constată umflături musculare și spasm muscular progresiv Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Nivelul creatininei fosfokinazei din sânge este crescut Potențialele de acțiune în EMG pot să semene cu cele miopatice, dar biopsia musculară nu dezvăluie modificări semnificative Slăbiciunea și atrofia mușchilor pelvini, ai centurii umărului și ai extremităților proximale, în special a extremităților inferioare, se dezvoltă odată cu boala Cushing și cu terapia cu corticosteroizi pe termen lung Devine dificil pentru pacient să se ridice de pe scaun, să urce scările și să ridice brațele deasupra nivelului umerilor Mușchii coapselor și picioarelor devin flăcăni și subțiri Nivelul creatininei fosfokinazei și aldolazei din sânge nu este modificat; biopsia musculară dezvăluie doar o uşoară subţiere şi o variabilitate crescută a dimensiunii fibrelor musculare Într-o măsură mai mare sunt afectate fibrele de tip IV Anularea corticosteroizilor sau reducerea dozei acestora, precum și tratamentul bolii Cushing, duc la ameliorarea și dispariția simptomelor miopatiei Cu un curs prelungit de boli severe, al căror tratament se efectuează cu doze mari de hormoni corticosteroizi, se dezvoltă o formă acută și mai severă de polimiopatie {miopatie tetraplegică acută; miopatie de stare critică) Utilizarea concomitentă a medicamentelor care blochează transmiterea neuromusculară contribuie probabil la dezvoltarea acestei forme specifice de miopatie, în care se observă distrugerea miofilamentelor Nivelul creatininei fosfokinazei din sânge este crescut Biopsia musculară relevă modificări caracteristice sub formă de distrugere a filamentelor groase de miozină Alte schiopatii Shay^ndocrine^^^ Miopatia proximală cu slăbiciune și oboseală a fost descrisă în hiperparatiroidism, hipofosfatemie (de exemplu, cauzată de supraalimentare) și acromegalie avansată MIOPATIE METABOLICĂ PRIMARĂ Timati Odată cu glicogenoză, glicogenul se acumulează în fibrele musculare, ceea ce duce la o scădere a contractilității musculare Aceste boli se bazează pe deficiența enzimatică, în urma căreia procesul de transformare a glicogenului muscular în glucoză și metabolizarea ulterioară a glicogenului sunt perturbate Datorită faptului că glicogenozele sunt rare, aici sunt prezentate doar principalele semne ale acestor boli (Tabelul ) Capitolul Acesta este un grup de miopatii ereditare care au fost diagnosticate pentru prima dată la copiii din primele luni de viață cu hipotensiune musculară În ultimii ani, acest grup a inclus sindroame în care sunt afectați mușchii externi ai ochiului, retina, nervii periferici, creierul și organele interne În sindromul Kearns-Sayre, care se caracterizează prin trăsături precum statura mică, afectarea mușchilor oculari, retinita pigmentară, cardiomiopatie și deteriorarea altor organe, există o creștere semnificativă a numărului de mitocondrii și acumularea de lipide în mușchi fibre Transportul oxigenului prin sistemul oxidant al citocromului poate fi blocat în fiecare dintre mai multe etape ale ciclului Examinarea specimenelor de biopsie musculară folosind colorația tricrom Gomory relevă acumulări de mitocondrii sub sarcolemă (fenomenul "fibrelor roșii rupte") Recent, s-au făcut încercări de a crea o clasificare rațională a bolilor mitocondriale pe baza tulburărilor genetice și biochimice care stau la baza acestora, ceea ce este discutat în Cap din versiunea completă în limba engleză a acestei cărți, precum și în DiMauro et al (vezi "Literatura") MIOPATIE PROVOCATĂ DE DROGURI ȘI TOXINE Multe medicamente și alți agenți chimici au un efect miotoxic Cele mai semnificative dintre ele și principalele lor caracteristici sunt prezentate în tabel În practică, cea mai frecventă cauză a leziunilor musculare induse de medicamente este utilizarea de medicamente care scad colesterolul ("statine") În intoxicațiile severe, aproape toate aceste medicamente provoacă necroză musculară (rabdomioliză) și mioglobinurie (vezi capitolul ) Hipertermia malignă și intoxicația acută cu alcool duc, de asemenea, la dezvoltarea necrozei musculare și a mioglobinuriei Alcoolismul provoacă mai multe tipuri de boli musculare Primul tip este o miopatie compresivă-ischemică locală cu afectare a mușchilor centurii scapulare, feselor și picioarelor Compresia musculară este cauzată de faptul că, în stare de ebrietate, pacientul poate rămâne nemișcat într-o singură poziție pentru o lungă perioadă de timp, fără a reacționa la senzații Din cauza vărsăturilor și a diareei, în timpul crizelor prelungite, poate apărea hipokaliemie severă (nivel de potasiu mai mic de mEq/l), care provoacă slăbiciune musculară, în principal la nivelul extremităților proximale, fără durere Apare un alt sindrom miopatic Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Glicogenoze care afectează mușchii scheletici* Glicogeneza tip II (Pompe) II II III (Forbes-Corey) IV (Andersen) Deficiență enzimatică Maltază acidă Maltază acidă Maltază acidă Amiloglucozidază Amilotrans-"glucozidază Localizarea genelor (cromozom, locus) q q q p Vârsta debutului* * ** M D V d-w m-d Hipotensiune arterială ++ Toleranță slabă la efort Oboseală rapidă și "al doilea vânt" Miopatie ± atrofie + + + + + Slăbiciune severă a mușchilor respiratori + + + Contracturi + + Organomegalie + + Mioglobinurie + Test pozitiv cu stres ischemic Detectarea deficitului de enzime în celule Mușchi, leucocite Vilozități coriale, lichid amniotic Mușchi Mușchi Mușchi, leucocite, fibroblasti Mușchi, leucocite Fibroblasti, lichid amniotic Vacuole înconjurate de membrană care conțin glicogen + + + Acumularea subsarcolemală și intermiofibrilară de glicogen + + + + + Fosfataza acidă în interiorul și în exteriorul vacuolelor + + + + cent este regiunea centromerului Mialgii, crampe, rigiditate ± mioglobinurie * În toate tipurile, nivelul creatininei fosfokinazei este crescut, se notează tipul miopatic de tulburări EMG, excitabilitate crescută și miotonie ** Vârsta: M - sugar, D - copil, P - adolescent, C - adult Semne suplimentare (nemenționate mai sus): tulburări bulbare (II); întârzierea dezvoltării (III); tulburări neurologice (II, IX); Crize de epilepsie Capitolul V (McArdle) VII (Tarui) VIII IX X XI Fosforilază musculară Fosfofructokinază Fosforilază B kinaza Fosfoglicerat kinază Fosfoglicerat mutază Lactat dehidrogenază q q cent-q q -q , p Xq d, p, în d-în m, D, P, V M, D-V V P-V + + + + + + + + + + + + + + ++ ++ + + + + + + + + + + Muschi, leucocite Muschi Eritrocite Muschi Muschi Eritrocite Muschi Muschi + + + + + + (VIII, IX); convulsii hipoglicemice (III); icter (VII, IX); ciroza (IV); eritem cutanat generalizat (XI); consistenta musculara densa (II); niveluri crescute de aspartat aminotransferaza și lactat dehidrogenază (II); niveluri crescute de bilirubină (VII, IX); insuficiența lactat dehidrogenazei se corelează cu creșterea nivelului creatininei fosfokinazei (XI); hipoglicemie din cauza înfometării (III); anemie hemolitică și reticulocitoză (VII, IX); hemoglobinurie (IX); creșterea excesivă a piruvatului seric în timpul testului de stres ischemic (XI) Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Caracteristicile clinice ale miopatiilor cauzate de aport Sindrom miopatic Medicamente (toxine) Factori de risc Miopatie necrotică (rabdomioliză) Abuz de alcool Clofibrat, gemfibrozil Acid epsilon aminocaproic Lovastatină, pravastatina, simvastatină Hipervitaminoză E Compuși organofosforici Veninuri de șarpe în doze mari de corticosteroizi (doze mari de corticosteroizi) a stărilor critice Intoxicație cu Amanita phalloides Cocaină Ciclosporină/gemfibrozil Insuficiență renală Durata terapiei > săptămâni Auto-tratament necontrolat Contact accidental cu o substanță otrăvitoare (compuși organofosforici) Mioglobinurie Gamă largă de medicamente (toxine) Miopatie steroizi Acută Cronică Administrarea intravenoasă de doze mari de steroizi la pacienții sub ventilație mecanică pe fondul utilizării relaxantului muscular pancuronium Doză zilnică de prednisolon > mg Miopatie hipokaliemică Diuretice Laxative Rădăcină de lemn dulce, carbenoxolonă Amfotericină B, toluen Abuz de alcool Post, exerciții fizice Miopatie cu medicamente cationice amfofile (boala de stocare lizozomală "lipidoză") Clorochină, hidroxiclorochină, chinacrină, plasmacid Amiodarona Perexilin (Perhexilin) Doză zilnică de clorochină > mg Capitolul droguri și toxine Caracteristici clinice Patomorfologie Date de laborator Dezvoltarea acută sau subacută a miopatiei proximale însoțită de durere, reflexele tendinoase sunt de obicei păstrate Necroză, regenerare Creatinin kinaza TT, mioglobinurie +/- Nedureroasă Intoxicare severă, acută Incluziuni paracristaline Pierderea miozinei Durere musculară severă, tumefiere, tetrapareză flască, posibilă areflexie, insuficiență renală acută Necroză severă, regenerare Creatinin fosfokinaza ÎÎT, mioglobinurie +++ Slăbiciune severă în părțile proximale și distale ale extremităților Leziuni ale fibrelor de tip și tip II, distrofie hidropică, regenerare a creatininei fosfokinazei și TT, mioglobinurie + Atrofie musculară proximală, slăbiciune musculară Atrofie a fibrelor de tip II Limfocitoză în sângele periferic Poate apariția periodică a slăbiciunii, o scădere sau absența reflexelor În cazuri rare, mioglobinurie severă Necroză, regenerare, vacuolizare Creatinină fosfokinaza II, mioglobinurie +/-, hipokaliemie Durere la nivelul mușchilor membrelor proximale și slăbiciune musculară, neuropatie senzoriomotorie, cardiomiopatie Clorochina, formarea de vacuole, îngroșarea vizuală a structurilor Creatinină fosfokinaza O Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Caracteristicile clinice ale miopatiilor cauzate de aport Sindrom miopatic Medicamente (toxine) Factori de risc Sinteză alterată a proteinelor Ipecac sirop, emetină Tulburări de alimentație > mg timp de zile Miopatie antimicrotubulară Colchicină Vincristină Insuficiență renală cronică Miopatie inflamatorie D-penicilamină Procainamidă Cimetidină Fasciită, perimiozită, microangiopatie Sindromul otrăvirii cu ulei Sindromul eozinofilie-mialgie Descris în în Spania cu otrăvire cu ulei de rapiță Descris în când luați produse care conțin triptofan Miopatie mitocondrială Zidovudină Germaniu Diverse Ciclosporină Labetalol Antibiotice tetracicline Rifampicină, amiodarona Miopatie prin injecții intramusculare Injecții acute, intramusculare cu diverse medicamente, de exemplu cefalotină, lidocaină, diazepam Cronici: injecții intramusculare repetate, de exemplu petidină, pentazocină, antibiotice (la copii), administrare eronată intramusculară de medicamente intravenoase Factori genetici Capitolul Miopatii metabolice și toxice medicamente și toxine (sfârșit) Caracteristici clinice Patomorfologie Date de laborator Mialgie, slăbiciune musculară a membrelor proximale, cardiomiopatie Distrugerea locală a mitocondriilor, formarea de vacuole Creatinină fosfokinaza О Slăbiciune a mușchilor proximali, neuropatie periferică; nivelul creatininei fosfokinazei poate fi normal Modificari miopatice cu formarea de vacuole in fibrele musculare inconjurate de o margine Creatinina fosfokinaza O Dureri musculare proximale, slăbiciune musculară, posibile modificări ale pielii Infiltrare, necroză, regenerare Creatinin fosfokinaza Î, mioglobinurie +/- Mialgie, modificări ale pielii, neuropatie periferică, precum și leziuni ale altor organe Vasculită, infiltrare a țesutului conjunctiv Eozinofilie Slăbiciune și durere musculară la nivelul membrelor proximale Fenomenul de "fibre roșii rupte", necroză, regenerare Creatinina fosfokinaza este normală sau O La om: numai cardiomiopatie Durere locală la locul injectării, tumefiere, uneori formarea de abcese Îngroșarea mușchilor injectați, formarea contracturilor Necroză focală Fibroză severă și modificări caracteristice miopatiei Creatinin fosfokinaza Î Fără patologie Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici acut la înălțimea unei exacerbații lungi și se manifestă prin durere severă, sensibilitate la palpare și umflarea mușchilor membrelor și trunchiului; în cazurile severe, este însoțită de mioglobinurie și afectarea rinichilor Leziunile musculare pot fi locale, asemănătoare cu tromboza venoasă profundă în manifestările clinice Acest sindrom este una dintre cele mai frecvente cauze de rabdomioliză observată în spitale (împreună cu rabdomioliză indusă de statine, așa cum s-a menționat mai sus) Manifestări similare apar în diabetul zaharat ca urmare a infarctului muscular Se crede că dezvoltarea necrozei musculare provoacă o scurtă perioadă de abstinență de la consumul de alcool după o lungă exces Alți pacienți care beau alcool în mod regulat dezvoltă spasme musculare și slăbiciune musculară difuză ușoară dintr-un motiv inexplicabil Se pare că debutul subacut sau cronic al slăbiciunii musculare nedureroase și atrofiei extremităților inferioare proximale, denumită în mod obișnuit "miopatie alcoolică cronică", este de fapt asociată cu dezvoltarea polineuropatiei LITERATURĂ DiMauro S (ed ) Simpozion: encefalomiopatii mitocondriale // Brain Pathol - - Voi -P DiMauro S , Tonin P , Servidei S Metabolic myopathies // Handbook of Clinical Neurology, voi , rev ed , Miopatii / L P Rowland, S DiMauro (eds ) Amsterdam: Elsevier Science, , pp - Engel AG, Franzini-Armstrong C (eds ) Miologie, ed a II-a New York: McGraw-Hill, Gorson К C , Ropper AH Paralizia generalizată în secția de terapie intensivă: accent pe complicațiile agenților de blocare neuromusculară și corticosteroizi // J Int Care Med - - Voi - P Haller RG, Drachman DB Rabdomioliză alcoolică: un model experimental la șobolan // Știință - - Voi - P Lacomis D , Giuliani MJ, Van Cott A , Kramer DJ Miopatia acută a terapiei intensive: aspecte clinice, electromiografice și patologice // Ann Neurol - - Voi - P LayzerR B Manifestări neuromusculare ale bolii sistemice Philadelphia: Davis, Victor M , Sieb JP Miopatii datorate drogurilor, toxinelor și deficienței nutriționale // Myology, nd ed / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - ГЛАВА Boli neuromusculare congenitale Ca și alte celule și țesuturi, mușchii trec prin etape succesive de creștere, dezvoltare și îmbătrânire Încălcarea acestor procese naturale provoacă o serie de boli neuromusculare, de obicei debutând la o vârstă fragedă DEZVOLTAREA NORMALE ȘI ÎMBĂTRÂNIREA MUSCHILOR Ideile general acceptate despre embriogeneza musculară pot fi rezumate pe scurt după cum urmează Fibrele musculare sunt formate din celule mezenchimale care se transformă în mioblaste primitive; mai târziu, în ele se formează miotubuli, care dobândesc treptat proprietățile fibrelor musculare complet formate Fiecare dintre etapele dezvoltării musculare este determinată genetic, precum și un număr diferit de fibre musculare care alcătuiesc fiecare mușchi Acest număr de fibre variază foarte mult de la o persoană la alta și este responsabil pentru diferențele în dimensiunea mușchilor Perturbarea locală a embriogenezei la una dintre etape poate duce la absența congenitală a mușchilor, adesea combinată cu aplazia altor țesuturi (de exemplu, aplazia combinată a mușchiului pectoral și a glandei mamare; agenezia mușchilor peretelui abdominal în combinație cu un malformație a ureterului, vezicii urinare sau organelor genitale) Tulburările ereditare ale structurii fine a fibrelor musculare, cum ar fi scăderea dimensiunii acestora (hipoplazie), persistența stadiului miotubular, nuclearea centrală, formarea unei tije centrale sau a corpurilor nemaline, duc la o încetinire a dezvoltării naturale a mușchilor Încălcarea maturizării părții motorii a sistemului nervos provoacă, de asemenea, o încălcare a creșterii unuia dintre tipurile de fibre musculare Formarea structurii normale a fibrei musculare se încheie aproximativ în al doilea trimestru de sarcină, după care are loc creșterea fibrelor musculare (o creștere a dimensiunii fiecărei fibre musculare) până la vârsta adultă În timpul pubertății, rata de creștere a unor mușchi la bărbați este mai mare decât la femei Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici La bătrânețe, numărul de motoneuroni din coarnele anterioare ale măduvei spinării scade treptat; între deceniile a șasea și a noua de viață se pierd până la % din neuronii motori ai măririi lombare a măduvei spinării Acest lucru duce la atrofia fasciculară a mușchilor, care se observă în mușchii gambei la % dintre persoanele cu vârsta peste de ani În plus, se dezvoltă hipotrofia din inactivitate, crește acumularea de lipofuscină în mușchi și se observă semne de degenerare a celulelor musculare individuale Unele dintre fibrele musculare supraviețuitoare sunt hipertrofiate, astfel încât sunt mai mari decât în mod normal Îmbătrânirea prematură a mușchilor (un tip de polimiopatie presenilă) poate fi o manifestare a insuficienței multiple de organe și chiar poate contribui la dezvoltarea bolilor neuromusculare de vârstă târzie, precum distrofia oculo-faringiană și poliomielita avansată Această problemă este discutată în detaliu în versiunea integrală în limba engleză a acestei cărți CONTRACTURILE MUSCULUI FIBROS CONGENITALE ȘI DEFORMĂRI articulare Deja la naștere, pot fi detectate deformări persistente ale unor părți ale corpului (de exemplu, picior roșu sau torticolis congenital) sau contracturi multiple și deformări ale articulațiilor (artrogripoză) Uneori există o leziune combinată a articulațiilor și mușchilor Baza procesului patologic poate fi o încălcare a dezvoltării măduvei spinării sau a mușchilor Dacă există o subdezvoltare a grupurilor individuale de neuroni motori ai coarnelor anterioare sau o dezorganizare sistemică (ca în atrofia musculară spinală), atunci mușchii inervați de aceștia își păstrează dimensiunea intrauterină și rămân slabi Activitatea mușchilor antagoniști cu inervație normală poate duce la formarea deformărilor persistente Aceste procese stau cel mai adesea la baza artrogripozei multiple, care este adesea combinată cu diferite malformații ale creierului și retard mental Cu toate acestea, bolile musculare primare precum polimiopatiile descrise mai jos și distrofiile musculare pot avea manifestări similare Polineuropatiile congenitale și sindromul Prader-Willi provoacă, de asemenea, contracturi și deformări, dar sunt rare Polimiopatie congenitală Polimiopatiile congenitale se bazează pe anomalii în structura șoarecelui care apar în perioada embrionară Bolile sunt diagnosticate în copilărie și copilărie timpurie Anomaliile structurii sunt detectate prin examinarea histochimică a secțiunilor congelate ale specimenelor de biopsie Capitolul muşchii şi microscopia electronică În cele mai multe cazuri, sugarii bolnavi prezintă scăderea forței musculare, hipotensiune arterială (rezistență redusă la mișcarea pasivă a membrelor) și întârzierea dezvoltării motorii Pe măsură ce copilul crește, există o oarecare îmbunătățire clinică, dar există întotdeauna semne de patologie musculară În multe cazuri, la bătrânețe, dintr-un motiv necunoscut, există o ușoară creștere a tulburărilor de mișcare Degenerarea fibrelor musculare nu este detectată în timpul biopsiei, nivelul CPK din sânge este de obicei în intervalul normal, cu toate acestea, EMG dezvăluie adesea modificări miopatice Alți reprezentanți ai acestui grup de miopatii congenitale cu evoluție relativ neprogresivă sunt: miopatia centrală, miopatia non-crimson, miopatiile mitocondriale (cu "fibre roșii rupte") și tipuri și mai rare de miopatii (miopatii sarcotubulare, miopatii cu "zebră" " corpuri, corpuri reduse, tip de amprentă corporală) Cu toate aceste boli, slăbiciunea musculară este mai pronunțată în părțile proximale ale trunchiului și ale membrelor; afectarea muşchilor ochilor se observă cu miopatia tijei centrale şi cu miopatii mitocondriale Semnele diagnostice diferențiale ale miopatiilor congenitale, multe dintre ele încă controversate, nu sunt luate în considerare în acest capitol Ele sunt discutate în detaliu de Fardeau și Toche, Franzini-Armstrong, precum și în Yeshegu (vezi "Literatura") Amioatrofia coloanei vertebrale la sugari si copilarie Bolile degenerative ale neuronilor motori ai cornului anterior au fost deja menționate în descrierea bolilor sistemului motor (vezi capitolul ) Aceste boli sunt descrise mai detaliat în această secțiune datorită faptului că, cu ele și cu polimiopatiile descrise anterior, se face un diagnostic diferențial în sindromul unui copil flasc Primele manifestări de degenerare congenitală (tip de moștenire, de obicei autosomal recesiv) a motoneuronilor ai coarnelor anterioare ale măduvei spinării pot fi depistate la naștere (hipotensiune musculară, în unele cazuri artrogripoză) sau în primele două luni de viață Moartea poate apărea ca urmare a insuficienței respiratorii Formele de amiotrofii spinale care progresează lent își fac debutul în copilărie târzie, copilărie timpurie sau chiar târzie Disfuncția progresivă a mușchilor trunchiului, membrelor și mușchilor faciali (cu excepția mușchilor ochilor) interferează cu dezvoltarea motorie Reflexele tendinoase sunt absente, dar sensibilitatea este păstrată, funcțiile cognitive nu sunt afectate Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici În cea mai comună formă autozomal recesivă de amioatrofie spinală cu debut precoce (boala Werdnig-Hoffmann), speranța de viață depășește rar - ani, ceea ce este asociat cu afectarea grupului muscular bulbar, ducând la disfagie, deficiențe nutriționale și respiratorii eșec De regulă, copiii bolnavi nu încep niciodată să stea, să stea în picioare și să meargă EMG relevă potențiale de fibrilație și o scădere a numărului de unități motorii Nivelurile plasmatice ale creatininei fosfokinazei nu sunt crescute, iar biopsia musculară relevă atrofia fasciculară a ambelor tipuri de fibre musculare Unii pacienți cu debut în copilărie târzie sau în copilăria timpurie supraviețuiesc până la adolescență sau la vârsta adultă tânără Cea mai ușoară formă de amiotrofie congenitală a coloanei vertebrale cu debut între și ani, în care capacitatea de a merge independent la pacienții adulți, a fost descrisă de Wohlfart (Wohlfart) și coautorii, precum și de Kugelberg și Welander (vezi capitolul ) În aceste cazuri, și uneori chiar cu debut mai târziu, mușchii membrelor proximale sau mușchii faciali suferă predominant (sindromul Fazio-Londe) Simptomele unei alte forme de amiotrofie bulbară și spinală progresivă apar în decada a patra sau a cincea (sindromul Kennedy); tip de moștenire - recesiv, legat de sex; afectarea musculară este asociată cu atrofia testiculară și niveluri scăzute de androgeni (vezi p ) Лечение поддерживающее, симптоматическое ЛИТЕРАТУРА Bancherul В Q Distrofie musculară congenitală // Miologie, ed a II-a / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, pp - Cumpărători RK, Banker В Q Atrofie musculară infantilă //Arh Neurol - - Voce - P Emery AEH Diagnostic Criteria for Neuromuscular Disorders, ed a II-a Londra : Royal Society of Medicine Press , Fardeau M , Тоте E MS Miopatii congenitale // Miologie, ed a II-a / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, pp - Kakulas BA, Adams RD Bolile musculare: Fundamentele patologice ale miologiei clinice, ed a -a Philadelphia : Harper & Row , ГЛАВА Miastenia și sindroamele miastenice Acest capitol tratează bolile care se bazează pe o încălcare a transmiterii neuromusculare a excitației în sinapsă Dintre acestea, miastenia gravis este de cea mai mare importanță Principala manifestare clinică a bolii este slăbiciunea labilă și oboseala crescută a unor mușchi De regulă, un anumit grad de scădere a forței musculare este detectat în mod constant la pacienți, în timp ce activitatea fizică determină o creștere semnificativă a slăbiciunii musculare MIASTENIE Cazurile sporadice ale bolii apar la toate grupele de vârstă la ambele sexe, dar forma bolii diferă la femeile tinere și la bărbații în vârstă Caracterizată prin creșterea slăbiciunii musculare a mușchilor afectați cu mișcări repetate sau continue (de exemplu, creșterea ptozei la privirea în sus) și refacerea forței musculare în timpul repausului, deși incompletă După cum se menționează în cap , mușchii ochilor și ai feței sunt implicați în proces; cea mai periculoasă afectare a mușchilor grupului bulbar (de unde și vechea denumire a bolii - paralizia bulbară miastenică) Simptome precum ptoza, diplopie și strabism, disfonie, disfagie, disartrie pot apărea în diferite combinații Pe măsură ce boala progresează, se dezvoltă slăbiciune a mușchilor trunchiului și ai membrelor, în timp ce mușchii membrelor proximale sunt mai afectați Atrofia musculară nu este exprimată Reflexele tendinoase sunt păstrate De regulă, există un debut gradual, imperceptibil al bolii și o progresie lentă a acesteia în câteva săptămâni Sunt posibile diferite variante ale cursului bolii La majoritatea pacienților, pe fondul terapiei, se realizează îmbunătățirea clinică, exprimată în grade diferite Cu toate acestea, la unii pacienți, slăbiciunea musculară progresează constant, ducând la imobilitate și la necesitatea ventilației mecanice în dezvoltarea tulburărilor respiratorii Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Există mai multe forme de miastenia gravis, în funcție de localizarea leziunii musculare și de severitatea acesteia Clasificarea propusă de Osserman ajută la evaluarea prognosticului bolii și la alegerea unei metode de tratament Grupa I Miastenia gravis oculară (poate să apară ca formă izolată de miastenie gravis la bărbații în vârstă) Grupa II A Miastenia gravis generalizată uşoară (progresie lentă, fără crize, răspuns bun la terapie) B Miastenia gravis generalizată moderată (leziune gravă a mușchilor bulbari și a unor mușchi scheletici, dar nu există crize; eficacitatea terapiei este mai mică decât la o formă ușoară) Grupa III Miastenia gravis malignă (severă) (progresie rapidă spre dezvoltarea slăbiciunii musculare severe, crize miastenice cu insuficiență respiratorie și răspuns slab la terapia în curs; incidență mare a timomului; mortalitate ridicată) Grupa IV Miastenia gravis severă târzie (progresia bolii la pacienții din grupele I și II aproximativ în doi ani de la debutul bolii; gradul de slăbiciune musculară corespunde grupului III) Un alt simptom important, dar insuficient studiat al bolii este relația strânsă dintre miastenia gravis și glanda timus Hiperplazia timusului, de regulă, se găsește în miastenia gravis la copii, adolescenți și tineri La % dintre pacienții mai în vârstă este detectat timomul malign, a cărui apariție poate preceda cu câțiva ani apariția miasteniei Deseori la pacienții tineri cu miastenia gravis sunt detectate și alte boli autoimune - tireotoxicoză, artrită reumatoidă, lupus eritematos sistemic sau polimiozită Aceste boli sunt, de asemenea, mai frecvente în rândul rudelor apropiate ale pacienților cu miastenie gravis Cu toate acestea, cazurile familiale de miastenie gravis sunt rare Cursul bolii este diferit Cu o formă ușoară, cursul miasteniei gravis poate fi staționar pentru mulți ani Într-un stadiu incipient al bolii, apar adesea remisiuni spontane și recăderi O formă specială de miastenie tranzitorie, rezultată din transferul transplacentar pasiv de anticorpi, se dezvoltă la nou-născuții ale căror mame au miastenie gravis (vezi mai jos) Simptomele miasteniei gravis la acești copii persistă câteva săptămâni Patomorfologie și patogeneză Cu excepția patologiei glandei timus, modificările miasteniei gravis se găsesc numai la nivelul Capitolul sinapsa neuromusculară: se evidențiază o scădere a suprafeței membranei postsinaptice și o simplificare a structurii acesteia, precum și o expansiune a despicăturii sinaptice Numărul și dimensiunea veziculelor presinaptice, precum și cantitatea de mediator acetilcolină conținută în ele, nu au fost modificate Pe membrana postsinaptică se detectează o scădere pronunțată a numărului de receptori pentru acetilcolină și depunerea de complexe imune (conținând IgG și componente ale complementului) Anticorpii la proteina receptorului de acetilcolină se găsesc la aproximativ % dintre pacienții cu miastenie generalizată Cu toate acestea, nu există o corelație clară între nivelul de anticorpi din sânge și severitatea slăbiciunii musculare Pătrunderea anticorpilor prin placentă la mamele care suferă de miastenia gravis determină apariția slăbiciunii musculare la nou-născuții cu miastenia gravis neonatală tranzitorie În prezent, nu se știe complet unde se formează anticorpii, ce provoacă sinteza lor, ce relație au acești anticorpi cu modificările patologice ale glandei timus și cum provoacă leziuni ale receptorilor membranari postsinaptici Diagnostic EMG în miastenia gravis relevă o scădere caracteristică a amplitudinii totale a răspunsului muscular cu stimulare nervoasă constantă la o frecvență de Hz La înregistrarea activității fibrelor musculare individuale aparținând unei unități motorii, este detectată o creștere a mărimii jitterului (variabilitatea intervalelor între impulsuri) în timpul activării musculare Valoare diagnostică egală are un test cu introducerea unui inhibitor de acetilcolinesterază - edrofoniu (tensilone): se administrează intravenos mg tensilon și , mg atropină; cu tolerabilitate bună a medicamentului și fără ameliorare (creștere a forței musculare), după de secunde, edrofoniul este reintrodus în doză de - mg Testul este considerat pozitiv atunci când o creștere obiectivă a forței musculare (în special la nivelul mușchilor pleoapelor, gâtului, mușchilor ochilor și mușchilor respiratori), de regulă, persistă timp de - minute Combinația de semne clinice caracteristice (în special slăbiciune și oboseală a mușchilor faciali individuali și recuperarea rapidă a forței musculare după odihnă), modificări tipice EMG, un test pozitiv cu introducerea tensilonului și detectarea anticorpilor la receptorii de acetilcolină în sânge face este posibil să se diagnosticheze cu exactitate miastenia gravis Uneori, anticorpii la receptorii de acetilcolină nu pot fi detectați, ceea ce se poate datora imperfecțiunii tehnicii de laborator, prezenței unui tip neobișnuit de anticorpi la pacient sau absenței anticorpilor în sindroamele miastenice ereditare de natură non-imunitară (vezi de mai jos) Tumoarea și hiperplazia timusului sunt detectate prin CT sau RMN Tratament Tratamentul miasteniei gravis depinde de forma și severitatea bolii Pacienților cu miastenie gravis de tip I (vezi mai sus) li se administrează medicamentele anticolinesterazice neostigmină (prostigmină) și piridostigmină (mestinonă) Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Neostigmina se administrează pe cale orală într-o singură doză care variază de la , la mg la fiecare până la ore; doza medie de întreținere este de mg/zi Doza de piridostigmină este de ori mai mare decât doza de neostigmină Cu o supradoză de medicamente anticolinesterazice, se poate dezvolta o criză colinergică (greață, vărsături, paloare, transpirație, dureri abdominale, diaree, uneori combinată cu slăbiciune musculară crescută) Când apar simptomele unei crize colinergice, sulfatul de atropină trebuie administrat intravenos lent, în doză de mg Timectomia este recomandată în prezent tuturor pacienților cu miastenia gravis care prezintă o tumoare de timus, precum și tuturor pacienților cu miastenia gravis de tip II și III (care prezintă hiperplazie de timus în absența unei tumori de timus) Rata de remisie la pacientii cu miastenie dupa timectomie este de %; cu aproximativ aceeași frecvență sau mai mare, există o durată diferită de îmbunătățire a stării pacienților, dar apare numai după câteva luni sau ani pe fondul terapiei și se corelează de obicei cu o scădere a nivelului de anticorpi Cu ineficacitatea terapiei anticolinesterazei și a timectomiei, hormonii corticosteroizi sunt recomandați, în special la pacienții vârstnici Doza zilnică medie de prednisolon oral este de - mg; este posibil să luați - mg de prednisolon o dată la două zile Se recomandă începerea terapiei hormonale într-un cadru spitalicesc, deoarece la începutul tratamentului poate exista o ușoară agravare a simptomelor miasteniei gravis, care poate fi evitată prin administrarea inițial de doze mici de prednisolon Pot fi utilizați agenți anticolinesterazici și preparate cu potasiu Doza de hormoni corticosteroizi este redusă treptat pe măsură ce starea pacientului se îmbunătățește Azatioprina (Imuran) în doză de - mg/zi poate fi prescrisă ca adjuvant al terapiei cu prednisolon, iar uneori ca monoterapie, dar ameliorarea vizibilă apare după administrarea ei abia după câteva luni Plasmafereza și imunoglobulina intravenoasă sunt utilizate la pacienții cu miastenia gravis generalizată severă cu ineficacitatea tuturor metodelor de tratament descrise mai sus și cu dezvoltarea rapidă a tulburărilor respiratorii sau bulbare (criză miastenică) Sindromul Eaton-Lambert este o formă specială de miastenie gravis, în care slăbiciunea și oboseala crescută a mușchilor umărului și ai centurii pelvine, gâtului și trunchiului se dezvoltă treptat Înfrângerea mușchilor ochilor și a mușchilor pleoapelor este mult mai puțin frecventă decât în cazul miasteniei gravis și nu este aproape niciodată observată într-un stadiu incipient al bolii În timp ce semnul caracteristic al miasteniei este considerat a fi o creștere a slăbiciunii musculare pe fondul activității motorii, cu sindromul Eaton-Lambert Capitolul primele câteva contracții musculare voluntare determină o creștere obiectivă, deși mică, a forței musculare Reflexele tendinoase sunt adesea reduse sau absente, sugerând polineuropatie Sunt posibile simptome precum parestezie, disconfort dureros, tulburări autonome sub formă de gură uscată, constipație, disfuncție a vezicii urinare și impotență EMG în sindromul Eaton-Lambert, spre deosebire de miastenia gravis, relevă o creștere a amplitudinii potențialelor de acțiune atunci când nervul este stimulat la o frecvență înaltă ( Hz și mai sus) În centrul bolii se află o încălcare a eliberării de acetilcolină din terminațiile presinaptice; modificări similare se observă în botulism Cele mai multe cazuri de sindrom Eaton-Lambert sunt asociate cu carcinomul cu celule de ovăz sau cu alte tumori pulmonare despre care se crede că produc o substanță care împiedică eliberarea acetilcolinei la joncțiunile neuromusculare și ganglionii simpatici S-a descoperit recent că această substanță este un anticorp care provoacă leziuni ale canalelor de calciu dependente de tensiune Tumorile pulmonare din sindromul Eaton-Lambert sunt de obicei mici și uneori nu apar clinic La % dintre pacienți nu este detectată o tumoare malignă (cazuri sporadice de sindrom Eaton-Lambert) Îndepărtarea tumorii duce la o îmbunătățire a stării pacientului Administrarea clorhidratului de guanidină ( - mg/kg/zi) sau , -diaminopiridină mai puțin toxică ( mg de ori pe zi) în combinație cu piridostigmină (mestinonă) sau prednisolon duce la scăderea severității simptomelor bolii O astfel de terapie este cea mai eficientă în cazurile sporadice ale bolii (în absența tumorilor maligne) Mai multe tipuri de miastenie gravis congenitală și familială de natură non-imună, care sunt rare, au fost descrise de Engel Deficiența ereditară sau dobândită a enzimei pseudocolinesterazei poate provoca slăbiciune și apnee pe termen lung în timpul administrării succinilcolinei sau a altui relaxant muscular depolarizant în timpul anesteziei generale Antibioticele din seria aminoglicozinelor și Alte medicamente cu o structură chimică similară provoacă la unii pacienți o încălcare a aportului de ioni de calciu la terminațiile nervoase, ceea ce împiedică eliberarea neurotransmițătorilor în sinapse Poate dezvoltarea sindromului miastenic în timpul terapiei cu penicilamină Pacienții care suferă de miastenie generalizată nu trebuie să ia aceste medicamente Editura V Fulgi de nea și fulgi de nea activi ecologic ЛИТЕРАТУРА Drachman D В Miastenia gravis // N Engl J Med - - Voce - P Engel AG Miastenia gravis autoimună dobândită // Myology, a -a ed / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Angel AG Sindroame miastenice // Miologie, ed a II-a / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Fink ME Tratamentul pacientului critic cu miastenia gravis // Terapie intensivă neurologică și neurochirurgicală, ed a -a / AH Ropper (ed ) New York: Raven Press, pp - Vincent A , Palace J , Hilton-Jones D Myasthenia gravis // Lancet - - Sine - P CAPITOLUL Miotonii ereditare și paralizii periodice (canelopatii) Combinația de miotonii ereditare non-distrofice și paralizie periodică sau episodică într-un singur grup de boli se referă la noi completări la clasificarea bolilor neuromusculare și se bazează pe descoperirea că aceste boli sunt cauzate de o mutație a genelor care codifică canalele de sodiu , ionii de calciu și clorură, care sunt localizați în membranele fibrelor musculare Principalele caracteristici ale bolilor cu canale ionice sau ale canalopatiilor (denumirea comună pentru aceste boli) sunt rezumate în tabel Unele dintre bolile acestui grup, care sunt de cea mai mare importanță, sunt discutate mai jos BOLI ALE CANALULUI DE CLORURĂ Boala Thomsen este o boală ereditară care se manifestă în copilăria timpurie și persistă pe tot parcursul vieții Tipul de moștenire este autosomal dominant Spasmele tonice (miotonia) apar după fiecare contracție musculară intensă și sunt deosebit de pronunțate după o perioadă de repaus De exemplu, clipirea nu este dificilă, dar închiderea strânsă voluntară a pleoapelor determină contracția miotonică a mușchiului orbicular al ochiului, care persistă câteva secunde Același fenomen apare atunci când se încearcă să se facă primii pași după ce ați stat sau desfaceți degetele strânse în pumn Contracțiile repetate ale acelorași mușchi sunt însoțite de spasme musculare mai puțin pronunțate; cu toate acestea, în cazuri rare, severitatea fenomenului miotonic, dimpotrivă, crește cu fiecare contracție musculară voluntară ulterioară (miotonie paradoxală) În perioada de odihnă, mușchii sunt relaxați Odată cu progresia bolii, este posibilă implicarea întregii musculaturi în proces O lovitură cu ciocanul asupra unui mușchi determină contracția acestuia, care durează câteva secunde (miotonie de percuție) Poate dezvoltarea unui lucru (adevărat) Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Miotonie congenitală și paralizie periodică Patologia canalului ionic Pentru ioni Boală Miotonia congenitală Thomsen Miotonia generalizată Becker Model de ereditare Autosomal dominant Autosomal ~~ recesiv Locusul genei q q Gena CLCN CLCN " Proteina canalului ionic CLC CLC Miotonie (cu examen electrofiziologic) ++ ++ Miotonie (manifestări clinice) ++ +++ Paramiotonie (manifestări clinice) - - Paralizie episodică - - Debut Naștere până la copilărie târzie Copilărie târzie sau mai devreme Factori provocatori - apar in timpul efortului fizic - - - crește odată cu activitatea fizică - - - apare după exercițiu ++ ++ - post - - - sarcina de carbohidrati - - - încărcare de potasiu - - - rece - - - stres emoțional + + - sarcina + + - anestezice (halotan, succinilcolină) - - Fenomenul de "încălzire" (sau "încălzire") ++ ++ Slăbiciune tranzitorie însoțită de miotonie + ++ Slăbiciune constantă însoțită de miotonie - - Mialgie în timpul efortului - - Implicarea mușchilor cranieni + + Deschiderea întârziată a ochilor și blefarospasm + + Hipertrofie musculară + ++ Semne permanente de miopatie - - Nivelul creatininei fosfokinazei din sânge în timpul unui atac De la normal la nivel limită Crește de - ori Nivelul de potasiu din sânge în timpul unui atac este normal Nivelurile de potasiu în perioada interictală Patologia musculară severă (distrofie hidropică) - - Tratament cu mexiletin (dacă este necesar) Capitolul (canelopatie) clor Pentru ionii de sodiu Miotonie benignă (De Jong) Paralizie periodică hiperkaliemică Paralizie periodică normokalemică autosomal dominant q q q CLCN SCN A SCN A CLC subunitate a subunitate a + +/ +/ + +/ +/ - +/ +/ - +++ +++ Adolescența Primul deceniu de viață - - - - - - + ++ ++ - + - - - - - ++ +/ -++++ -++++ -++- - - - + + + - - - - - - - - - - - +/ - - - - - + - + + Normal a crescut Normal crescut Normal -++++ Nu este necesar tratament În timpul unui atac de glucoză Pentru a preveni dieta bogată în carbohidrați, săracă în potasiu Doze mari de sodiu Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Tabelul Miotonie congenitală și paralizie periodică Patologia canalului ionic Pentru ioni Boală Paramiotonie congenitală Miotonie fluctuantă Tipul de moștenire Locusul genei q q gena SCN A SCN A Subunitatea a proteinei canalului ionic Miotonie (cu examen electrofiziologic) ++ ++ Miotonie (manifestări clinice) - + Paramiotonia (manifestări clinice) +++ + Paralizie episodică +/- - Debut Paramiotonia de la naștere Adolescență Factori provocatori - apare in timpul activitatii fizice +++ - - crește cu activitatea fizică +++ - - apare după exercițiu - + - post - - - sarcina de carbohidrati - - - încărcare de potasiu +/~ ++ - rece +++ +/- - stres emoțional + + - sarcina ++ +/- - anestezice (halotan, succinilcolina) ++ ++ Fenomenul de "încălzire" (sau "încălzire") - ++ Slăbiciune tranzitorie însoțită de miotonie ++ - Slăbiciune constantă însoțită de miotonie ++ - Mialgie în timpul efortului + + Implicarea mușchilor cranieni +++ ++ Întârzierea deschiderii ochilor și blefarospasm + - Hipertrofie musculara - - Semne permanente de miopatie - - Nivelul creatininei fosfokinazei din sânge în timpul unui atac Crește de - ori Crește de - ori Nivelul de potasiu din sânge în timpul unui atac Nivelurile de potasiu în perioada interictală Patologia musculară severă (distrofie hidropică) - - Tratament Mexiletin (dacă este necesar) Mexiletin (dacă este necesar) Capitolul petrecere) (sfârșit) sodiu Pentru ionii de calciu Miotonie în stare de echilibru Miotonie sensibilă la acetazolamidă Paralizie periodică hipokaliemică Hipertermie malignă autosomal dominant q q q q SCN A SCN A DHP receptor RYR subunitatea a Dihidropiridină Subunitatea a Receptor rianodin +++ ++ - - +++ ++ - - +++ + - - - - + - - - Copilăria timpurie Prima decadă Copilăria timpurie până la a treia decadă Orice vârstă +++ + - + ++ + - + + + + - - + - - - - + - ++ ++ - - +/- +/- + - + - + - - - + - ++ - - ++++ - + + - + - - - + - - - - ++ - - ++++++ ++ - - - +++ - - - ++ - + - Crescut Normal sau usor crescut Creste semnificativ Normal Scăzut Normal Normal ++ - ++ Rabdomioliză Procainamidă mexiletină Acetazolamidă, carbohidrați Clorura de potasiu în timpul unui atac, acetazolamidă în perioada interictală Dantrolen IV Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici hipertrofie musculară, ca urmare a căreia fizicul pacienților seamănă cu unul atletic Examinarea microscopică a probelor de biopsie musculară relevă numai fibre musculare hipertrofiate umplute cu miofibrile Localizarea în centrul fibrei musculare a maselor sarcoplasmatice care conțin nuclee (care este tipică pentru distrofia miotonică) este rar observată EMG vă permite să identificați descărcări repetate de înaltă frecvență, atunci când ascultați, care apare un sunet caracteristic unui "bombard în scufundare" Microscopia electronică nu evidențiază modificări patologice în organele O scădere a permeabilității membranei pentru ionii de clorură și, într-o măsură mai mică, pentru ionii de potasiu a fost găsită în miotonia lui Thomsen, spre deosebire de miotonia distrofică În formele severe de miotonie, mexiletina ajută Sulfatul de chinidină în doză de , - , g/zi și procainamida în doză de - mg de trei ori pe zi determină o reducere semnificativă a manifestărilor miotoniei Fenitoina în doză de mg de trei ori pe zi are un efect similar, dar eficacitatea sa este mai mică Miotonia benignă (myotonia levior) este o formă de miotonie congenitală cu un tip de moștenire autosomal dominant, caracterizată printr-o vârstă mai târzie a debutului simptomelor și severitatea lor mai mică decât în cazul miotoniei lui Thomsen Miotonia Becker se caracterizează printr-un mod de moștenire autosomal recesiv; simptomele miotoniei apar nu mai devreme de - ani, există o tendință de generalizare a procesului și o evoluție mai severă decât cu miotonia cu un tip de moștenire autosomal dominant Ambele forme de miotonie sunt cauzate de o mutație alelică a unei gene care codifică canalele pentru ionii de clorură din membranele fibrelor musculare BOLI CANALULUI DE SODIU Acest grup include următoarele boli musculare ereditare: paralizia periodică hiperkaliemică, paralizia periodică normokalemică, paramiotonia congenitală, miotonia cu curs fluctuant (miotonia fluctuans), miotonia cu curs staționar (miotonia permanente), miotonia sensibilă la acetazolamidă Aceste boli se bazează pe mutații ale genelor care codifică sinteza subunităților a ale canalului de sodiu din membranele mușchilor scheletici; genele sunt cartografiate pe brațul scurt al cromozomului ( q) Primele trei dintre bolile de mai sus sunt bine cunoscute, ultimele trei au fost identificate în ultimii ani și incluse în acest grup de boli pe baza unui singur defect molecular și a manifestărilor clinice similare Capitolul Tipul de moștenire este autosomal dominant Boala debutează în copilărie sau în copilărie Atacurile de slăbiciune musculară generalizată severă se dezvoltă în perioada de odihnă, la - de minute după o activitate fizică intensă; mai întâi, slăbiciunea apare la extremitățile inferioare, apoi la cele superioare; durata atacurilor este de la la de minute Mușchii respiratori, de regulă, nu suferă Este posibilă o combinație de paralizie periodică hiperkaliemică cu miotonie, dar de obicei miotonia este detectată numai cu EMG În timpul unui atac, nivelul de potasiu din sânge depășește limita superioară ( , - , meq/l) Menținerea potasiului la un nivel mai scăzut atunci când se utilizează hidroclorotiazidă în doză de - mg/zi ajută la prevenirea convulsiilor; administrarea suplimentară de acetazolamidă ( - mg/zi) poate fi eficientă Aportul oral de clorură de potasiu în doză de g provoacă dezvoltarea unui atac Paralizie periodică normokaliemică Aceasta este o formă rară de paralizie paroxistică, care seamănă cu hiperkaliemia, cu excepția Mănânc că nivelul de potasiu din ser nu este crescut, chiar și în timpul celor mai severe atacuri Doar unii pacienți sunt sensibili la încărcarea cu potasiu, dar această sensibilitate diferă chiar și între rudele apropiate Tipul de moștenire este autosomal dominant Bolile se bazează pe aceeași mutație care provoacă dezvoltarea paralizie periodică hiperkaliemică ?Congenital/atparamiotoniShEi/іenburga)і În această formă a bolii, atacurile de slăbiciune sunt combinate cu miotonia și, în mod caracteristic, sunt provocate de acțiunea frigului Atacul de slăbiciune durează câteva ore și nu se oprește nici după încălzire Miotonia în această boală poate fi paradoxală, adică crește odată cu activitatea fizică Nivelurile de potasiu seric sunt de obicei crescute, ca în paralizia periodică hiperkaliemică Este posibil ca fiecare pacient să aibă un nivel individual de prag de potasiu în sânge, peste care apare slăbiciune musculară Introducerea clorurii de potasiu duce inevitabil la dezvoltarea unui atac dacă nivelul de potasiu din sânge ajunge la mEq/l sau îl depășește ușor (la persoanele sănătoase, acest nivel de potasiu în ser nu provoacă tulburări vizibile) În toate formele de paralizie hiperkaliemică, este detectată patologia canalului de sodiu din membranele fibrelor musculare Terapia are ca scop menținerea unui nivel normal de potasiu în sânge, pentru care se utilizează hidroclorotiazidă și acetazolamidă Procainamida în doză de - mg/zi este eficientă în tratamentul miotoniei Mexiletina mg de trei ori pe zi este medicamentul de elecție deoarece previne miotonia cauzată atât de hipotermie, cât și de exerciții fizice Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici BOLI CANALULUI DE CALCIU: PARALIZIA PERIODICA HIPOKALMICE Aceasta este cea mai cunoscută și bine studiată formă de paralizie periodică Boala este de obicei moștenită într-o manieră autozomal dominantă, cu penetrare redusă a genelor la femei Primele semne ale bolii apar în majoritatea cazurilor în copilărie sau adolescență Factorul provocator este activitatea fizică excesivă sau consumul de alimente bogate în carbohidrați Atacurile de slăbiciune musculară, de regulă, apar atunci când pacienții se trezesc, dacă factorii provocatori au avut loc cu o zi înainte De asemenea, este posibil să se dezvolte convulsii în timpul zilei În acest proces pot fi implicați mușchii ochilor, feței, limbii, faringelui, laringelui, diafragmei și sfincterelor Există tendința de a avea convulsii la fiecare câteva săptămâni În timpul unui atac de slăbiciune musculară, nivelul de potasiu din sânge scade la , mEq/l, în timp ce excreția de potasiu în urină nu crește Este probabil ca ionii de potasiu să pătrundă în fibrele musculare, care, conform specimenelor lor de biopsie, au o vacuolizare pronunțată și un conținut crescut de apă (modificări hidropice) O creștere a nivelului de potasiu din sânge la valori normale este însoțită de încetarea slăbiciunii musculare Potențialele de acțiune musculară nu sunt detectate în timpul paraliziei Administrarea orală a unei soluții apoase de clorură de potasiu în doză de - g zilnic previne dezvoltarea convulsiilor la majoritatea pacienților Dacă clorura de potasiu nu are efect, atunci o dietă săracă în sodiu și carbohidrați și bogată în potasiu poate ajuta În timpul unui atac, introducerea a g de clorură de potasiu sau altă sare de potasiu restabilește forța musculară Slăbiciunea musculară hipokaliemică poate fi, de asemenea, o manifestare a hiperaldosteronismului În toate formele de paralizie periodică (hipo- și hiperkaliemică), atacurile frecvente de-a lungul anilor pot duce la dezvoltarea unei slăbiciuni ușoare permanente și atrofie a mușchilor membrelor proximale O formă specială a acestei boli este detectată în tireotoxicoză la asiatici la o vârstă fragedă HIPERTERMIE MALIGNĂ Sindromul de hipertermie malignă poate apărea în timpul anesteziei generale, în principal cu introducerea halotanului și a relaxantului muscular succinilcolină Frecvența acestei tulburări este de aproximativ : de cazuri de anestezie generală; în lipsa unui tratament adecvat, mortalitatea este mare Capitolul Grupul de risc pentru dezvoltarea hipertermiei maligne include pacienți cu anumite forme de miopatie și malformații ale sistemului musculo-scheletic: miopatie cu tije centrale, distrofie musculară Duchenne-Becker și sindrom King-Denburg (miopatie în combinație cu malformații multiple ale sistemului musculo-scheletic) Se presupune că apariția hipertermiei maligne este asociată cu patologia receptorilor de rianodină, care sunt o componentă proteică a canalelor de calciu Terapia include oprirea administrării anestezicului la primele semne de spasm ale mușchilor masticatori sau cu creșterea temperaturii corpului și administrarea intravenoasă de dantrolen, care împiedică eliberarea calciului din reticulul sarcoplasmatic Sindromul neuroleptic malign, care este o reacție idiosincratică la administrarea de antipsihotice, este practic imposibil de distins în manifestările clinice și morfologice de hipertermia malignă (vezi și capitolele și ) LITERATURĂ Ackerman M J , Clapham D E Ion channels - basic science and clinical disease // N Engl J Med - - Voi - P Cannon SC, Brown RH Jr , Corey DP Un defect al canalului de sodiu în paralizia periodică hiperkaliemică: eșecul de inactivare indus de potasiu // Neuron - - Voi - P Denborough M Hipertermie malignă // Lancet - - Voi - P Frank JP, Harati Y, ButlerJ J şi colab Boala centrală și sindromul de hipertermie malignă // Ann Neurol - - Voi - P Lehmann-Hom E, Engel AG, Ricker K , Rudei R The periodic paralyzes and para-myotonia congenita // Myology, nd ed / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - McFadzean AJS, Yeung R Paralizia periodică care complică tirotoxicoza în limba chineză // BMJ - - Voi - P Ptâcek LJ, Tawil R , Griggs RC și colab Mutații ale canalului de sodiu în miotonia congenită, paramiotonia congenită și paralizia periodică hiperkaliemică sensibilă la acetazolamidă // Neurologie - - Voi - P Quane KA, Healy JMS, Keating K E et al Mutații în gena receptorului de rianodină în boala centrală și hipertermie malignă // Nature Genet - - Voi - P Streib EW Paramyotonia congenita: tratament de succes cu tocainidă Descoperiri clinice și electrofiziologice la șapte pacienți // Nervul muscular - - Voi - P CAPITOLUL Boli musculare caracterizate prin crampe, spasme și leziuni localizate Pe lângă spasticitate, rigiditate și distonie, care sunt asociate cu dezinhibarea mecanismelor motorii ale coloanei vertebrale sau deteriorarea sistemului extrapiramidal, există forme de hipertensiune musculară și spasme musculare cauzate de afectarea funcției interneuronilor măduvei spinării, neuronilor motori periferici sau fibrelor musculare sarcolema Cauza spasmului muscular poate fi depolarizarea instabilă a axonilor neuronilor motori care trimit saloane de impulsuri nervoase prin sinapsele neuromusculare Acest lucru se observă cu miochimie (contracții ondulante spontane ale fasciculelor musculare), tetanie hipokaliemică, pseudohipoparatiroidism și așa-numitul sindrom al persoanei rigide În alte cazuri, inervația nu este perturbată, dar procesul de relaxare musculară este dificil (contracția musculară continuă în ciuda încercărilor de relaxare), ceea ce apare cu miotonia congenitală (vezi capitolul ) Contractura fiziologică în boala McArdle și alte glicogenoze este cauzată de faptul că mușchiul contractat nu are suficientă energie pentru a se relaxa, astfel încât contracția acestuia persistă (vezi Tabelul ) Cu toate aceste boli, pacienții se plâng de crampe sau spasme musculare, care provoacă durere și interferează cu mișcările voluntare Studiile morfologice nu dezvăluie cauza încălcărilor procesului de contracție musculară Cele mai valoroase informații în aceste cazuri sunt oferite de un studiu electrofiziologic al conducerii nervoase și al activității musculare Condițiile de mai sus asociate cu hiperactivitatea musculară, în unele cazuri, pot fi principala manifestare a unor boli ale nervilor sau mușchilor, diagnosticul cărora este de mare importanță CRAMPI Toată lumea simte uneori crampe, de obicei la nivelul mușchilor picioarelor sau ai picioarelor, după o activitate fizică intensă sau ca răspuns la o contracție musculară puternică sau la schimbarea poziției corpului Asemenea crampe Capitolul cel mai adesea apar noaptea Mușchii sunt întăriți și extrem de dureroși, ușurarea provoacă frecarea și întinderea mușchilor Spasmele foarte puternice pot provoca leziuni ale mușchilor, iar apoi timp de câteva zile durerea și durerea mușchilor persistă la palpare Un alt tip de crampe apare la sportivi după efort fizic prelungit și transpirație abundentă Mecanismul prin care apare crampele este necunoscut În prezent, există o ipoteză că nivelurile scăzute de mioadenilat deaminază și eliberarea unor metaboliți necunoscuți în spațiile perineurale joacă un rol în acest proces Chinină mg, difenhidramină (difenhidramină) mg și procainamidă , - , g fiecare reduc incidența crampelor, iar administrarea acestor medicamente la culcare poate preveni crampele noaptea Pentru prevenirea crampelor la sportivi, se recomandă să luați o cantitate suficientă de sare și lichid Cu spasme musculare recurente care apar la toate tipurile de activitate fizică, este probabil hipocalcemie (tetanie) sau hipomagnezemie Nivelurile totale de calciu din sânge pot fi normale, dar nivelurile de calciu ionizat pot scădea la pacienții anxioși cu hiperventilație Există, de asemenea, un sindrom de spasme musculare maligne, în care o contracție puternică a oricăror grupe musculare provoacă spasme musculare (pseudotetanie) Natura acestui sindrom este neclară Există o descriere a cazurilor familiale ale bolii La pacienții cu boală a nervilor periferici (și la unii oameni sănătoși), poate exista o senzație de spasm muscular, în timp ce palparea nu detectează contracția musculară (spasm iluzoriu) În aceste cazuri, EMG este de mare ajutor; cu spasm adevărat, pe EMG sunt înregistrate descărcări de înaltă frecvență ale potențialelor de acțiune FASCICULATII PERSISTENTE, ACTIVITATE MOTORIA PERMANENTA, MIOKIMIE, NEUROMIOTONIE SI SINDROMUL OMULUI RIGID Fasciculațiile musculare izolate fără alte modificări sunt foarte frecvente și aproape întotdeauna reprezintă o afecțiune benignă Fasciculațiile apar adesea la nivelul orbicularului ocular, cvadriceps, aductorului pollicis brevis și mușchilor sternocleidomastoidian și sunt interpretate greșit de pacienții anxioși (și în special de medici) ca un simptom al unei boli grave Fasciculațiile care persistă ore sau zile într-un singur mușchi ("carne vie") sunt o afecțiune benignă care, de obicei, vine și pleacă fără a fi văzută Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici motivele mele Numai în acele cazuri în care fasciculațiile sunt combinate cu slăbiciune musculară și atrofie, ar trebui să se gândească la debutul unei astfel de boli a sistemului nervos precum ABS Fasciculațiile generalizate severe, adesea asociate cu oboseală crescută, slăbiciune musculară ușoară și, în unele cazuri, latență crescută a răspunsului motor distal, sunt probabil cauzate de o axonopatie motorie distală de etiologie necunoscută Recuperarea spontană este posibilă În unele cazuri, fenitoina și carbamazepina sunt eficiente Activitatea motorie constantă (așa-numitul sindrom Isaac) se manifestă printr-o contracție constantă a tuturor mușchilor, chiar și cu relaxarea completă a pacientului Această activitate musculară nu se oprește nici măcar cu rahianestezia și nu dispare întotdeauna când nervii sunt blocați cu procaină Se presupune că în sindromul Isaac există o hiperexcitabilitate constantă a axonilor nervilor motori și a terminațiilor lor neuromusculare Sindromul unei persoane rigide în manifestări clinice seamănă cu tetanos; primele simptome apar la vârsta adultă, ele progresează lent, pot persista mulți ani, ducând la o afectare totală sau parțială a capacității de muncă a pacientului Mușchii spatelui, gâtului și membrelor sunt afectați La majoritatea pacienților, în sânge sunt detectați anticorpi la acidul glutamic dehidrogenaza și uneori la celulele insulelor pancreatice, ceea ce duce la dezvoltarea diabetului, dar patogeneza bolii este neclară Diazepamul și alte medicamente benzodiazepine în doze mari duc la o îmbunătățire a stării În mai multe cazuri, s-a observat o îmbunătățire temporară cu plasmafereză și imunoglobulină intravenoasă Rigiditatea musculară generalizată și contracțiile persistente ale fibrelor musculare sunt, de asemenea, observate într-o formă moștenită rară (autozomal recesivă) de nanism numită sindrom Schwartz-Jampel Contracțiile ondulate constante ale fasciculelor musculare cu o componentă tonică exprimată în grade diferite se numesc myokimi-yami și sunt strâns asociate cu o stare de activitate musculară constantă, precum și cu fasciculații și crampe benigne Apar după reinervarea musculară în perioada de recuperare a neuropatiei (de exemplu, sindromul Guillain-Barré, paralizia Bell) Miochimia în manifestările sale seamănă cu neuromiotonia, o afecțiune caracterizată prin creșterea tonusului muscular, fasciculații și relaxarea musculară întârziată, uneori observată la pacienții în perioada de recuperare a polineuropatiei Probabil, în procesul de regenerare, motoneuronii trec printr-o etapă de hiperexcitabilitate EMG ajută la distingerea neuromiotoniei de miotonia adevărată Capitolul În tetanos, funcția neuronilor inhibitori ai măduvei spinării (celule Renshaw și altele) este afectată, ceea ce duce la hiperactivitatea neuronilor motori ai cornului anterior Activitatea motorie care duce în mod normal la excitarea neuronilor inhibitori - mișcări posturale și voluntare reflexe - provoacă spasme involuntare severe, care sunt deosebit de pronunțate la nivelul mușchilor masticatori (trismus), mușchilor perioral (zâmbet sardon) și extensorii spatelui și gâtului EMG dezvăluie o curbă de interferență caracteristică contracției musculare maxime PROCESE DE VOLUM LOCAL ÎN MUSCHI Procesele volumetrice la unul sau mai mulți mușchi sunt detectate în diferite condiții clinice Rupturile musculare, care apar cel mai adesea la nivelul muschilor bicepși și gambei, sunt de obicei cauzate de o tensiune foarte puternică; sunt însoțite de un trosnet perceput de ureche și de formarea de umflături la locul rupturii Cu rupturi musculare, este necesară restaurarea chirurgicală a integrității mușchiului Hematoamele locale dureroase apar ca urmare a traumatismelor, a tulburărilor de coagulare a sângelui, ca o complicație la administrarea de anticoagulante și cu alergare excesiv de intensă O tumoare desmoidă este o creștere benignă a țesutului fibros care se dezvoltă cel mai frecvent la femeile însărcinate și în zona chirurgicală Tumorile desmoide seamănă cu excrescențe pseudotumorale, care uneori ating o dimensiune semnificativă, constau din împletirea fibrelor musculare și fibroblaste și pot apărea după leziune Cele mai frecvente tumori musculare maligne sunt rabdomiosarcomul și liposarcomul Un tip special de infarct muscular se dezvoltă uneori în mușchii anteriori ai coapsei și alți mușchi mari la pacienții diabetici Infarctul muscular se caracterizează prin durere acută și umflare în mușchi cu formarea unei mase dureroase, palpabile în acesta Baza patologică a unui atac de cord este ocluzia multor artere de dimensiuni medii care furnizează sânge mușchilor Tratamentul include imobilizarea imediată a membrului afectat, deoarece activarea precoce poate provoca hemoragie în zona infarctată Hemoragia este, de asemenea, posibilă atunci când se face o biopsie musculară de la un pacient care ia anticoagulante Cu efort fizic excesiv (mers lung, marș), persoanele neantrenate pot prezenta umflare dureroasă a mușchilor grupului anterior al picioarelor (sindrom tibial anterior) Patul muscular anterior dens al piciorului determină compresia mușchilor umflați, ceea ce duce la dezvoltarea necrozei ischemice și a mioglobinuriei Se recomandă incizia chirurgicală a fasciei pretibiale pentru a preveni dezvoltarea slăbiciunii musculare persistente Partea a V-a Boli ale nervilor și mușchilor periferici Miozita osificantă - formarea țesutului osos în mușchi are două forme Forma locală se dezvoltă după o ruptură musculară, lovitura sa puternică sau microtraumatisme repetate Țesutul muscular afectat este înlocuit treptat cu cartilaj, iar în - săptămâni se formează o masă osoasă solidă, care este ușor de palpată și determinată prin examen cu raze X Forma generalizată de miozită osificantă este o boală ereditară, probabil cu un mod de moștenire autosomal recesiv, care este adesea combinată cu alte malformații congenitale Cu această formă de boală, există o formare larg răspândită de țesut osos de-a lungul fasciei musculare, tecilor tendonului, aponevrozei, începând din copilărie sau copilărie Boala progresează lent, dar constant, cu toate acestea, în orice etapă, este posibilă stabilizarea procesului pentru mulți ani În unele cazuri, administrarea de prednisolon sau difosfonat dă un efect pozitiv ЛИТЕРАТУРА Bancher В Î , Chester С S Infarctul muschiului coapsei la pacientul diabetic // Neurologie - - Voi - P Barker RA, Reeves T , Thom M şi colab Revizuirea a de pacienți afectați de sindromul omului rigid: subdiviziunea clinică în sindromul trunchiului rigid (bărbat), sindromul membrelor rigide și encefalomielita progresivă cu rigiditate // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - -Voi -P Bums RJ, Bretag AH, Blumbergs PC, Harbord MG Boală familială benignă cu mușchi și ondulare // J Neurol Neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Kakulas BA, Adams RD Bolile musculare: Fundamentele patologice ale miologiei clinice, ed a -a Philadelphia: Harper & Row, Layzer RB Dureri musculare, crampe și oboseală // Miologie, ed a II-a / AG Engel, C Franzini-Armstrong (eds ) New York: McGraw-Hill, P - Moersch F P, Woltman HW Rigiditate musculară fluctuantă progresivă ("sindromul omului rigid"): raportul unui caz și câteva observații în alte cazuri // Mayo Clin Proc - - Voi - P Newsom-Davis J , Mills KR Asociații imunologice ale neuromiotoniei dobândite (sindromul lui Isaac) // Creier - - Voi - P Spaans F, Theunissen P, Reekers AD și colab Sindromul Schwartz-Jampel: I Studii clinice, electromiografice și histologice // Nervul muscular - -Voi - P Valii G, Bărbieri S , Stefano C et al Sindroame de activitate musculară anormală: suprapunere între activitatea continuă a fibrelor musculare și sindromul stiff-man // J Neurol neurochirurgie Psihiatrie - - Voi - P Partea a VI-a Probleme mentale Partea a VI-a Probleme mentale În ultimele trei capitole ale cărții, ne vom uita la câteva boli care sunt legate în principal de domeniul psihiatriei Motivele includerii unor forme de tulburări mintale în manualul de neuroștiință sunt prezentate în ediția completă în limba engleză a acestei cărți Considerăm că neurologia include toate tulburările clinice asociate proceselor patologice din sistemul nervos, indiferent dacă leziunea este evidentă, ca într-o tumoare sau infarct, sau nu poate fi determinată prin microscopie luminoasă sau chiar electronică, ca în cazul maniaco-depresiv psihoză sau febră albă În toate cazurile, indiferent dacă leziunea este vizualizată sau nu, procesul patologic se datorează anumitor factori genetici, chimici sau structurali care afectează creierul și îi perturbă funcțiile Tulburările vizibile reprezintă doar etapele cele mai pronunțate și ireversibile ale bolii Încercăm să separăm bolile cerebrale, care sunt comune atât neurologilor, cât și medicilor psihiatri, de tulburările care sunt exclusiv din domeniul psihiatriei - tulburări de personalitate și comportament în societate, precum și reacțiile pacientului la factorii de stres Clarificarea trăsăturilor constituționale ale pacientului și a evenimentelor care provoacă reacțiile acestuia, învățarea pacientului să depășească reacțiile este una dintre sarcinile practice ale psihoterapiei Bolile psihosomatice constituie o categorie clinică specială, un subiect preferat în psihiatrie S-a dovedit că toate bolile psihosomatice se dezvoltă pe baza patologiei organice și sunt susceptibile de a fi agravate de acțiunea factorilor psihologici Este interesant că psihiatria modernă adoptă treptat această viziune Schizofrenia, depresia endogenă și psihoza maniaco-depresivă, autismul copilăriei, anxietatea, nevroza fobică și obsesiv-compulsivă, isteria și chiar sociopatia și paranoia dobândesc statutul de boli ale sistemului nervos Pentru toate bolile neuropsihiatrice se dezvoltă criterii de diagnostic din ce în ce mai avansate, fără de care este imposibil să se diagnosticheze și să se determine cu exactitate prognosticul Pe măsură ce devin disponibile tot mai multe medicamente specifice, diagnosticul precis este de o importanță practică primordială În continuare, ne vom concentra pe aspectele biologice și ne vom acorda o atenție deosebită criteriilor de diagnostic pentru cele mai frecvente boli neuropsihiatrice, pe care fiecare neurolog și, de fapt, fiecare medic ar trebui să le cunoască Clasificarea tulburărilor și terminologia pot diferi de cele adoptate în Rusia de ICD- - Notă ed CAPITOLUL Nevroze și tulburări de personalitate NEVROZĂ Termenul "nevroză" include un grup mare de tulburări mentale denumite în mod tradițional anxietate, nevrastenie, nevroză fobică, nevroză obsesiv-compulsivă, isterie, ipocondrie, depresie nevrotică și depersonalizare Freud a atribuit aceste stări psihonevrozei și a explicat originea lor în cadrul teoriei psihanalitice Ulterior, psihiatrii, orientați spre natura biologică a acestor afecțiuni, au introdus o versiune prescurtată a termenului - "nevroză", iar în ultimii ani a fost înlocuit cu termenul "tulburări nevrotice" Acestea din urmă includ orice tulburări mintale care se caracterizează prin următoarele caracteristici: ) simptomele sunt subiectiv dureroase pentru pacient și sunt percepute de acesta ca inacceptabile sau străine; ) nu este încălcată percepția realității (adică capacitatea de a-și evalua rațional propriile reacții); ) comportamentul (în legătură cu dezvoltarea simptomelor) nu este însoțit de încălcări grave ale normelor sociale, deși poate reflecta o afectare semnificativă a funcționării în societate; ) tulburările sunt persistente și nu reprezintă un răspuns pe termen scurt la stres; ) nu există semne ale naturii organice a bolii Separat de nevroze, sunt luate în considerare așa-numitele boli psihosomatice, în originea cărora, așa cum se credea anterior, factorii de stres sau tulburările emoționale joacă un rol important Trebuie menționat că acest punct de vedere este încă împărtășit de mulți experți Fiecare dintre sindroamele prezentate mai jos într-o formă izolată are manifestări clinice caracteristice și diferă de alte complexe de simptome Cu toate acestea, mulți pacienți au mai multe tulburări simultan, adică se formează o "nevroză mixtă" Prin urmare, în cea mai recentă (a -a) ediție a Manualului de Diagnostic și Statistic din * Partea a VI-a Probleme mentale tulburări mentale (DSM-ГV), sindroamele nevrotice sunt grupate în două grupe mari: ( ) tulburări de anxietate (include atacuri de panică, nevroze fobice și obsesiv-compulsive) și ( ) tulburări somatoforme (include tulburarea de conversie, ipocondria și tulburarea de somatizare sau isterie) I Acest termen, care are multe sinonime (neurastenie, inimă de soldat etc ), se referă la un sindrom care include iritabilitatea generală, așteptările anxioase, adevăratele atacuri de anxietate (atacuri de panică) ) și manifestări somatovegetative ale anxietății Sindromul poate reprezenta o formă sau o manifestare relativ independentă a altor boli mintale, cum ar fi depresia, schizofrenia, isteria și nevroza fobică Nevroza de anxietate este strâns legată de depresie, inclusiv din cauza unei afecțiuni genetice pronunțate La % dintre pacienții cu nevroză de anxietate, un sindrom similar este detectat la rudele de gradul I, deși nu a fost găsit niciun tip de moștenire mendeliană Vârsta medie de apariție a nevrozei anxioase este de de ani ( până la de ani) La femei, acest sindrom apare de ori mai des decât la bărbați Tulburarea de anxietate este o boală cronică cu creșteri ocazionale ale anxietății, cu sau fără atacuri de panică În perioadele de exacerbare, care pot apărea fără avertisment, durează săptămâni, luni sau câțiva ani, cu intensitate variabilă, pacientul are un sentiment de groază și dezastru iminent Adesea o premoniție a nenorocirii și teama de moarte imediată (angor animi) sau pierderea rațiunii sau a stăpânirii de sine îl conduc pe pacient la medic Poate exista un sentiment de ciudățenie și irealitate a mediului (depersonalizare sau derealizare) Un alt simptom tipic este amețeala, care poate fi însoțită de o senzație vagă de vedere încețoșată sau dezorientare în spațiu Manifestările caracteristice ale nevrozei anxioase includ palpitații, durere în piept, dificultăți de a respira adânc În timpul unui atac de panică (care se dezvoltă rar în prezența unui medic), bătăile inimii se accelerează sau se intensifică, respirația devine frecventă și superficială, pupilele se dilată, apar transpirații și tremurături Din cauza palpitațiilor severe sau a senzației de sufocare, pacienții pot contacta un cardiolog Conștiința nu este tulburată După - de minute, simptomele scad, dar tremurând în corp, o senzație de tensiune internă, confuzie și adesea confuzie persistă De multe ori se dezvoltă teama de următorul atac de anxietate, care poate declanșa agorafobie (vezi mai jos) În multe cazuri de atacuri de panică, există o hiperventilație marcată Prin ea însăși, hiperventilația, reducând nivelul de Pco , se reproduce Capitolul amețeli în timpul unui atac de panică și este adesea însoțită de parestezii la nivelul buzelor și degetelor, uneori chiar tetanie adevărată, dar aceste simptome apar doar în ultima etapă a unui atac de panică Atacurile de panică care sunt stereotipe și unice, cum ar fi leșinul sau criza epileptică, pot fi singurele manifestări ale bolii sau pot apărea pe un fundal de anxietate și neliniște constantă, oboseală crescută, ipocondrie și depresie ușoară Odată ce au apărut, atacurile de panică se pot repeta doar ocazional sau se pot dezvolta de mai multe ori pe zi sau noaptea Se raportează că la pacienții cu nevroză de anxietate, un atac de panică poate fi indus prin injectarea de săruri de acid lactic În faza cronică a bolii, există o toleranță slabă la efort cu dezvoltarea dificultății de respirație și palpitații Examenul fizic la astfel de pacienți relevă doar câteva modificări nespecifice: tahicardie ușoară, oftat în timpul respirației, căscat frecvent, tremor și revitalizarea reflexelor tendinoase O altă manifestare este toleranța slabă la hiperventilație Urmărirea de de ani a unui grup mare de pacienți cu nevroză anxioasă a arătat că simptomele persistă la peste % dintre pacienți, deși există perioade lungi de remisie Invaliditatea severă a apărut doar în % din cazuri Diagnosticul diferențial este cel mai relevant cu hipertiroidismul, sindromul menopauzei, epilepsia lobului temporal, tumora suprarenală, bolile de inimă, insuficiența pulmonară și depresia În bolile glandei tiroide și glandelor suprarenale, multe manifestări autonome de anxietate se dezvoltă în absența simptomelor mentale de nevroză Diverse medicamente, inclusiv psihostimulante, xantine și simpatomimetice, pot provoca, de asemenea, unele simptome ale nevrozei anxioase Tratamentul este de a liniști pacientul și de a ameliora simptomele bolii până când apare remisiunea, care la mai mult de jumătate dintre pacienți apare în decurs de luni Psihoterapia intensivă nu grăbește instalarea remisiunii Medicamentele anxiolitice precum alprazolamul și lorazepamul pot ajuta, precum și, dacă există simptome depresive, antidepresivele - inhibitori selectivi ai recaptării serotoninei fără proprietăți activatoare (paroxetină, sertralină), derivați triciclici (imipramină, amitriptilină, nortriptilină) sau inhibitori MAO Caracteristicile acestor antidepresive sunt date în Cap și Nevroza fobica se manifesta printr-o teama supranaturala de anumite situatii, boli, animale sau obiecte Agorafobia este cea mai caracteristică frică de spații deschise, care duce la casă Partea a VI-a Probleme mentale izolare Agorafobia este de obicei asociată cu o tulburare de anxietate cronică În ciuda faptului că înțeleg lipsa de temei a propriilor frici, pacienții nu le pot depăși, nu pot experimenta panică și devin complet neputincioși în situații care provoacă fobii Ca urmare, apar simptome de atac de panică Nevroza fobica se manifesta in adolescenta sau varsta frageda Mulți pacienți reușesc să se adapteze temerilor lor și să evite situațiile care provoacă atacuri de panică, ceea ce le permite să mențină un nivel bun de activitate De exemplu, pacienții care suferă de frica de a se îndepărta de zona sau orașul în care locuiesc, își obțin un loc de muncă aproape de casă sau lucrează acasă Sunt posibile depresii periodice, însoțite de o creștere a fobiei, care necesită numirea de anxiolitice sau antidepresive pentru a restabili nivelul obișnuit de activitate Aceleași medicamente sunt utilizate pentru ameliorarea sau prevenirea simptomelor unui atac de panică În unele cazuri, diferite modificări ale terapiei comportamentale sunt eficiente La fel ca și condițiile fobice, TOC se manifestă în timpul adolescenței sau la vârsta adultă tânără Adesea, trăsăturile de personalitate obsesive sunt detectate la rudele apropiate Obsesiile sunt gânduri sau îndemnuri imperative și dureroase subiectiv, care intră cu forța în mintea pacientului împotriva dorinței sale de a rezista sau de a scăpa de ele Cele mai dureroase temeri obsesive de a face rău celor dragi Compulsiile sunt acte motorii unice (cum ar fi spălarea mâinilor) sau seturi de mișcări sau ritualuri, cum ar fi verificarea în mod repetat a încuietorilor ușilor sau a robinetelor de gaz, pe care pacientul este forțat să le efectueze RMN și tomografia cu emisie de un singur foton au evidențiat modificări ale nucleului caudat la pacienții cu TOC, precum și o tendință la cei din rudele lor Aceasta coincide parțial cu modificările observate în ticul generalizat, sindromul Gilles de la Tourette Clomipramina și alte antidepresive non-triciclice, cum ar fi fluoxetina, sunt utilizate în tratamentul TOC În cazurile de depresie însoțită de o exacerbare a obsesiilor sunt eficiente antidepresivele, care au fost menționate mai sus ca tratamente pentru pacienții cu tulburări anxioase ISTERIE (NEVROZA ISTERICĂ, TULBURARE DE CONVERSIE, BOALA BRIQUET) Termenii "isterie" și "isteric" au mai multe sensuri diferite, așa că este necesar să se clarifice în ce sens sunt folosiți Unul dintre semnificațiile termenului este folosit ca evaluare a unei tulburări de personalitate, Capitolul care se caracterizează prin imaturitate, egocentrism, labilitate emoțională, comportament teatral și "de captare a atenției" O astfel de tulburare de personalitate de-a lungul vieții poate împiedica activitățile sociale ale unei persoane, dar nu există dovezi că joacă un rol principal în dezvoltarea nevrozei isterice Chiar și prezența unor simptome inexplicabile, cum ar fi amnezia, paralizia și afonia, care imită o boală neurologică ("conversii"), este departe de a fi suficientă pentru un diagnostic de isterie Potrivit autorilor, termenul de "isterie" ar trebui folosit doar pentru a se referi la o boală care este mai frecventă la femei, debutează la o anumită vârstă, are o anamneză distinctă și manifestări somatice caracteristice (de obicei așa-numitele simptome de conversie) și prognoză Există două tipuri principale de isterie În prima dintre acestea, pacienta, care este aproape întotdeauna o fată sau o femeie tânără, dezvoltă simptome asemănătoare unei boli (de obicei neurologice) și adesea însoțite de diferite grade de anxietate În cel de-al doilea tip (simulare), care apare și la bărbați, sunt simulate diferite simptome ale bolii pentru a obține despăgubiri, a influența o decizie judecătorească, a sustrage serviciul militar sau închisoarea etc Ambele tipuri de isterie sunt întâlnite în mod regulat în spitale, iar în clinicile neurologice mai des decât în clinicile de psihiatrie Boala apare de obicei la sfârșitul copilăriei, adolescență sau vârsta fragedă și, odată începută, continuă cu exacerbări sub formă de diferite simptome; frecvența exacerbărilor scade la vârsta adultă Activitățile sociale și sociale ulterioare, munca și viața de familie sunt îngreunate cu intermitență de dureri de cap intense, convulsii simulate de transă, paralizie, vărsături insolubile, crize abdominale, febră de origine necunoscută, orbire, retenție urinară, afonie și instabilitate bizară la mers Un exemplu tipic este o tânără care se prezintă la camera de urgență cu amnezie completă pentru evenimentele trecute și chiar dezorientare în propria personalitate Majoritatea cazurilor de așa-numită "personalitate multiplă" aparțin și isteriei clasice Adesea, simptomele isteriei le imită pe cele ale unei boli recente la un membru al familiei sau un prieten Multe simptome ale isteriei se centrează în jurul problemelor sexuale: acuzații (adesea nefondate) de abuz sexual în copilărie, dismenoree severă, frigiditate, dispareunie și vărsături în timpul sarcinii Adesea, unele dintre aceste simptome sunt detectate în timpul examenului neurologic la indivizi sănătoși cu sugestibilitate crescută Partea a VI-a Probleme mentale Un semn important al isteriei este că pacientul nu este în mod clar conștient de natura bolii sale Pacientul se comportă ca și cum ar fi sub hipnoză Într-adevăr, majoritatea istericilor sunt extrem de sugestivi Este încă discutabil dacă este posibil să se facă distincția între motivele conștiente și cele inconștiente pentru isterie Alte sindroame includ durerea isterică - (în abdomen, spate, atipică la nivelul feței și membrelor), transe, fuge și pseudo-convulsii, paralizie (monoplegie, hemiplegie, paraplegie), tremor și retenție urinară Manifestările de isterie care depășesc simptomele neurologice includ pirexie vagă, ulcere false și dermatite, spitalizări repetate și intervenții chirurgicale pentru simptome vagi, predominant abdominale, și utilizarea excesivă a medicamentelor prescrise de medici CompensatoareischevoozmysteriyatmzhyainshzheniiiiTShShmvlyaii)shV După cum sa menționat mai sus, simptomele isterice se pot dezvolta la bărbați atunci când încearcă să evite răspunderea legală sau conscripția, sau să primească sprijin pentru dizabilități, pensii pentru veterani sau compensații pentru vătămare Până la stabilirea unor astfel de factori, diagnosticul de isterie la bărbați necesită o îngrijire specială (deși, de exemplu, în sociopatie, isteria poate apărea uneori din motive inexplicabile) Simptomele pot semăna în multe feluri cu manifestările de isterie la femei, cu toate acestea, de regulă, cursul bolii este caracterizat de monosimptomatice, de exemplu, plângeri doar de "crize" sau durere cronică în regiunea lombară tsy, gât, cap sau mâini Pentru ambele tipuri de isterie, diagnosticul diferenţial include mai multe boli neurologice şi somatice Episoadele repetate ale unor astfel de boli în istorie ajută la clarificarea diagnosticului, dar pacienții uită adesea bolile trecute și spitalizările din trecut Cel mai adesea, diagnosticul se stabilește prin metoda "incoerenței" - absența semnelor neurologice tipice caracteristice paraplegiei adevărate, hemiplegiei sau crizei epileptice Alte semne ale paraliziei isterice includ inconstanța ("volatilitatea") gradului de pareză, slăbiciune a mușchilor trunchiului sau membrului contralateral, contracția simultană a mușchilor agoniştilor și antagoniştilor Cu toate acestea, această metodă poate duce la o concluzie eronată dacă medicul nu are suficientă experiență cu patologia neurologică și somatică Al treilea criteriu este inconsecvența simptomelor cu parametrii de laborator, de exemplu, parametrii EEG normali în timpul unei convulsii sau rata normală de sedimentare a eritrocitelor și numărul de globule albe în cazul febrei severe Capitolul Au avut loc multe discuții pe tema etiologiei În cazurile de isterie feminină clasică s-a stabilit o frecvență ridicată a tulburărilor isterice la rudele de sex feminin ( % la rudele de gradul I) și o creștere a frecvenței sociopatiilor la rudele de sex masculin Aceste date permit, probabil, să se considere isteria feminină ca echivalentul sociopatiei masculine, iar etiologia ambelor tulburări nu este încă complet clară Terapia are două direcții: corectarea principalelor tulburări nevrotice și ameliorarea simptomelor noi Posibilitățile de influențare a tulburărilor nevrotice sunt limitate, eficacitatea psihoterapiei pe termen lung nu a fost dovedită Cu toate acestea, simptomele acute în timpul unei exacerbări se rezolvă aproape întotdeauna ca urmare a convingerii pacientului că se va recupera și că vede (cu sprijinul unui kinetoterapeut) o recuperare constantă a funcțiilor pierdute în fiecare oră și în fiecare zi De obicei, nu este nevoie de hipnoză sau sugestie în timpul administrării de amytal sau lorazepam, deși acestea sunt adesea eficiente Cu simptome severe de anxietate, sunt indicate anxioliticele și antidepresivele Explicațiile raționale ale naturii bolii ca tulburare nervoasă sau nevroză, sau ca simptome "provocate doar de imaginație" nu au succes Isteria compensatorie este oprită cel mai eficient după stabilirea severității leziunii, o definire clară a prognosticului, accelerarea finalizării studiului și prescrierea unor măsuri terapeutice simple IPOHONDRIE Termenul "ipocondrie" se referă la o fixare patologică asupra funcțiilor și senzațiilor corporale, care este însoțită de teamă sau credința în prezența unei boli grave De obicei, ipocondria este o manifestare a depresiei, despre care se discută în capitolul următor În alte cazuri, este combinată cu schizofrenie sau nevroză În toate cazurile de dezvoltare la pacienții tineri de ipocondrie, care nu sunt asociate cu expunerea pe termen scurt la factorii de stres, trebuie suspectată o tulburare psihică Doar % dintre pacienții cu ipocondrie nu prezintă semne ale unei alte boli psihice (ipocondrie primară) Multe personalități nevrotice dezvoltă periodic depresie; în astfel de cazuri simptomele ipocondriace pot reprezenta o reacţie la o nevroză sau pot fi una dintre manifestările depresiei (cap ) TULBURĂRI PERSONALE Dezvoltarea personalității a fost deja discutată în Cap Subliniem încă o dată că "personalitatea" este cel mai încăpător dintre toți termenii psihologici, generalizând Partea a VI-a Probleme mentale toate trăsăturile fizice și psihologice ale unui individ care îl deosebesc de ceilalți În acest capitol, este oportun să prezentăm două puncte de vedere comune asupra trăsăturilor de personalitate În conformitate cu primul dintre ele, anumite trăsături sau tipuri de personalitate sunt similare cu variantele de nevroză sau psihoză În ceea ce privește tipurile de personalitate individuale, cum ar fi paranoid, schizoid, ciclotimic, obsesiv-compulsiv, stabilirea unei astfel de conexiuni pare rezonabilă În conformitate cu cea de-a doua viziune, la aproximativ % dintre indivizi, anumite trăsături de personalitate duc la neadaptare, provocând perturbări semnificative ale activității și stres intern, care este considerată o tulburare de personalitate DSM-IV distinge tipuri de tulburări de personalitate: • Paranoic - Neîncrezător și suspicios în măsura în care motivele altora sunt interpretate ca fiind răuvoitoare • Schizoid - evitarea contactelor sociale și sărăcia reacțiilor emoționale • Schizotipic - antipatie față de relațiile apropiate cu alte persoane, distorsiuni cognitive sau perceptuale, comportament excentric • Asocial - lipsa de respect sau încălcarea drepturilor altor persoane • Borderline - instabilitate în relațiile interpersonale, stima de sine și percepție, precum și impulsivitate marcată • Teatral - emotivitate excesivă și căutarea atenției din partea celorlalți • Narcisist - narcisism, nevoie de admirație din partea altor oameni, lipsă de empatie • Evitant - evitarea contactelor sociale, sentimente de inferioritate, sensibilitate excesivă la evaluarea negativă din partea celorlalți • Dependent - Comportament supus și dependent asociat cu o nevoie excesivă de îngrijire din partea celorlalți • Obsesiv-compulsiv - dragoste excesivă pentru ordine, îmbunătățire și control Diagnosticul tulburării de personalitate nespecificată este utilizat în două situații: ) prezența mai multor tipuri diferite de tulburări de personalitate, dar nu există o corespondență completă cu una dintre ele; ) trăsăturile de personalitate îndeplinesc criteriile pentru o tulburare de personalitate, dar nu sunt incluse în clasificarea anterioară (de exemplu, tip "pasiv-agresiv", "inadecvat", "imatur" etc ) Capitolul Dintre toate tipurile de tulburări de personalitate, sociopatia, cunoscută anterior ca "nebunie morală" și apoi ca personalitate psihopată sau psihopatie constituțională, are criteriile cele mai clare și duce adesea la probleme semnificative în familie și societate Sociopatia este o afecțiune cronică care apare în principal la bărbați și, spre deosebire de majoritatea tulburărilor mintale, se manifestă pe deplin între și ani Cele mai frecvente forme de activitate antisocială includ: furtul, incendierea, absenteismul, fuga de acasă, combinată cu temperamentul prost, agresivitatea și tendința de a insulta, abuzul de droguri și alcool, relații sexuale premature și promiscue, vandalism Cu arestări repetate, sociopații nu simt remușcări, sunt slab sau deloc supuși influențelor disciplinare și nu țin cont de experiența trecută, nu sunt capabili de simpatie nici măcar față de membrii familiei și prietenii lor Neliniștea și impulsivitatea sunt exprimate Performanța școlară și activitatea profesională nu sunt stabile și variază în gradul de eșec Un astfel de comportament deviant duce constant la încălcarea legii; mulți sociopați ajung în medii instituționale sau în închisoare Singura diferență în sociopatia feminină este frecvența crescută a simptomelor isterice Se știu puține despre cauza sociopatiei Alcoolismul sau sociopatia la tată, lipsa educației în familie sunt printre cei mai importanți factori, dar nu sunt considerați cauza Se pare că formarea conștiinței sociale și adaptarea este întârziată În studiul clasic LN Robins, mai mult de jumătate dintre copiii cu comportament deviant și-au pierdut majoritatea trăsăturilor sociopatice ca adulți Cu toate acestea, majoritatea copiilor care nu s-au dezvoltat în sociopați adulți au dezvoltat alte tulburări mintale, în primul rând alcoolismul Psihoterapia în cazurile de sociopatie nu este eficientă R Principala manifestare a acestei tulburări sunt izbucnirile repetate și imprevizibile de violență și comportament agresiv, complet inadecvate factorilor provocatori La unii pacienți, acest comportament este asociat cu retard mental, schizofrenie, epilepsie sau abuz de alcool sau droguri, dar în cazuri tipice, tulburările se limitează la temperament crescut Majoritatea pacienților sunt bărbați Se crede că propranololul și fenitoina ajută la focarele de agresivitate Часть VI Психические descărcare gratuită ЛИТЕРАТУРА Andreasen N С , Black D Manual introductiv de psihiatrie, ed a II-a Washington, DC: Asociația Americană de Psihiatrie, BerthierM L , Kulisevsky J , GironellA etal Tulburare obsesiv-compulsivă asociată cu leziuni cerebrale: fenomenologie clinică, funcție cognitivă și corelate anatomice // Neurologie - - Sine - P Manualul de diagnostic și statistic al tulburărilor mintale, ed a IV-a (DSMIV) Washington, DC: Asociația Americană de Psihiatrie, Goodwin DW, Diagnostic psihiatric Guze SB, ed a -a New York : Oxford University Press , Gorman JM Tulburări de anxietate // Kaplan and Sadock's Comprehensive Textbook of Psychiatry, a -a ed / BJ Sadock, VA Sadock (eds ) Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins, P - Keane JR Mers isteric // Neurologie - - Voi - P bazare A Concepte actuale în psihiatrie: simptome de conversie // N Engl J Med - -Voi -P March JS Psihoterapie cognitiv-comportamentală // Kaplan and Sadock's Comprehensive Textbook of Psychiatry, a -a ed / BJ Sadock, VA Sadock (eds ) P - Purtell JJ, Robins E , Cohen ME Observații asupra aspectelor clinice ale isteriei // JAMA - - Voi - P Robins E , Purtell JJ, Cohen ME Isteria la bărbați//N Engl J Med - - Voi - P Robins LN Deviant Children Grown Up: un studiu sociologic și psihiatric al personalității sociopatice Huntington, NY: Kreiger, WheelerE O , White P D , ReedE IV , Cohen ME Neurocirculatory astenia (nevroza de anxietate, sindromul de efort, neurastenie): o urmărire de douăzeci de ani a o sută șaptezeci și trei de pacienți // JAMA - - Voi - P CAPITOLUL Răspuns la pierdere, depresie reactivă, depresie endogenă și psihoză maniaco-depresivă Toate bolile enumerate în titlul capitolului au o trăsătură comună - starea de spirit depresivă sau disforică Cu toate acestea, diferențele în condițiile de formare, tabloul clinic și abordările terapeutice determină importanța distincției lor În general, aceste tulburări reprezintă grupul celor mai frecvente boli psihice, care, de exemplu, reprezintă % din totalul internărilor psihiatrice și % din vizitele de îngrijire medicală din comunitate În Statele Unite, s-a descoperit că % dintre femei și % dintre bărbați dezvoltă tulburări depresive cel puțin o dată în viață Există trei tipuri principale de tulburări depresive de care fiecare medic ar trebui să fie conștient: Reacția la pierdere și alte forme de depresie reactivă sau secundară care decurg din pierderea unei persoane dragi sau din dezvoltarea unei boli somatice Distimie (depresie cronică uşoară) Depresia endogena sau primara (cu sau fara agitatie si anxietate) si psihoza maniaco-depresiva Principalele semne clinice ale depresiei sunt prezentate și în cap Reacția la pierdere este cea mai comună formă de depresie reactivă asociată cu pierderea unei persoane apropiate și dragi Aceasta este o reacție naturală a oricărei persoane conștiente și sensibile emoțional Reacția la pierdere - un sentiment subiectiv intens de durere mentală cu un sentiment de devastare - schimbă stilul obișnuit de comportament Adesea, conștiința este plină de imaginea unei persoane pierdute, există un sentiment de vinovăție în fața lui; uneori există ostilitate nerezonabilă față de prieteni și rude Scăderea dispoziției, o senzație de gol și o schimbare a stilului obișnuit de viață sunt principalele manifestări ale acestei reacții Partea a VI-a Probleme mentale De regulă, reacția la pierdere slăbește după - săptămâni, cu toate acestea, există diferențe individuale semnificative în ceea ce privește durata și intensitatea acesteia La bătrânețe se dezvăluie o tendință spre un curs prelungit În plus, la supraviețuitorii unei tulburări depresive, reacția de doliu poate persista timp de un an sau mai mult; în astfel de cazuri este imposibil să distingem această reacție de depresia endogenă Terapia de reacție la pierdere este de a ajuta pacientul să accepte în mod rațional faptul pierderii și inevitabilitatea schimbărilor din viața lui în legătură cu aceasta Sedative și hipnotice, cum ar fi flurazepam ( - mg noaptea) sau diazepam ( mg de trei ori pe zi) pot fi utilizate pentru o perioadă de timp Daca reactia la pierdere este excesiv de lunga sau severa, este indicat un consult psihiatric pentru clarificarea diagnosticului si a tacticilor de management Bolile somatice și neurologice sunt adesea însoțite de plângeri de slăbiciune și oboseală, pierderea interesului și a plăcerii în activități normale plăcute (anhedonie), scăderea concentrării sau dureri inexplicabile Semnele de nervozitate și iritabilitate, pesimism, pierderea poftei de mâncare și tulburări de somn pot fi detectate numai cu interogarea țintită a pacientului Aceste simptome ar trebui privite ca manifestări ale depresiei "mascate" Se știe că anumite boli sunt mai des însoțite de depresie reactivă decât altele; sunt prezentate în tabel Există, de asemenea, o creștere a frecvenței reacțiilor depresive după un accident vascular cerebral în regiunea frontală stângă Multe medicamente pot provoca depresie, în primul rând propranololul, cimetidina, interferonul, toate sedativele și fenotiazinele (vezi tabelul) Primul pas în managementul pacientului este recunoașterea simptomelor depresive și diferențierea acestora de manifestările bolii de bază Apoi pacientul trebuie să fie asigurat că aceste simptome reactive sunt normale și pot fi tratate La majoritatea pacienților, depresia reactivă se rezolvă în cele din urmă, dar pacientului îi este greu cu angoasa mentală și se recuperează lentă din depresie În astfel de cazuri, utilizarea antidepresivelor triciclice (cu excepția perioadei timpurii după infarctul miocardic) sau fluoxetinei sau a altor medicamente din acest grup este considerată sigură și eficientă ww Depresia foarte lungă și continuă, dar relativ ușoară ("Am fost deprimat toată viața") în clasificările moderne este denumită distimie Opinia predominantă este că distimia este rea Capitolul este tratabil cu excepția psihoterapiei, iar antidepresivele sunt ineficiente Cu toate acestea, această afirmație nu este adevărată pentru toate cazurile de distimie, unii pacienți răspund bine la antidepresive Sprijinul psihologic (explicația rațională și persuasiunea) este util, dar nu vindecă boala Tabelul Boli și medicamente neurologice, medicale și chirurgicale care cresc riscul de a dezvolta depresie secundară Boli neurologice a Boli degenerative - bolile Alzheimer, Huntington și Parkinson b Leziuni focale ale sistemului nervos central - accidente vasculare cerebrale, tumori și leziuni cerebrale, SM Tulburări metabolice și endocrine A Deficit sau exces de corticosteroizi b Hipotiroidism, mai rar tireotoxicoză c Sindromul Cushing d Boala Addison e Hiperparatiroidism e Anemia pernicioasă (deficit de vitamina B ) g Insuficiență renală cronică/dializă h Deficit de vitamina B Infarctul miocardic, operația pe cord deschis și alte intervenții chirurgicale Boli infectioase a Bruceloză b Hepatită virală, gripă, pneumonie c Mononucleoză infecțioasă Cancerele, în special ale pancreasului Nașterea Medicamente a Analgezice și antiinflamatoare nesteroidiene b Sedative și antipsihotice c Antibiotice, în special cicloserina, etionamidă, griseofulvină, izoniazidă, acid nalidixonic, sulfonamidă d Antihipertensive - clonidină, propranolol, rezerpină E Medicamente cardiace - digitalică, procainamidă și ecorticosteroizi ACTH (pornire sau anulare) g Agenți pentru chimioterapie h P-interferon Alcoolismul Partea a VI-a Probleme mentale chaniaki Peste tot există boli ereditare care apar sub formă de cicluri care durează până la câteva luni sau mai mult În clasificările moderne, se disting două tipuri de boală: depresia unipolară, sau tulburarea depresivă, în care se dezvoltă doar depresiile endogene, și tulburarea bipolară, în care se dezvoltă faze maniacale, urmate adesea de depresie Cazurile de episoade maniacale fără depresie sunt bine cunoscute, dar rare Un episod depresiv se poate dezvolta fără factori provocatori, deși este adesea precedat de câteva luni de situații stresante sau de pierderea unei persoane dragi Pacientul experimentează depresie, tristețe sau dispoziție scăzută, pesimism profund și un sentiment de deznădejde Alături de tulburările afective, există o pierdere a interesului pentru toate aspectele și un sentiment de plăcere, scăderea performanței, oboseală mentală și fizică, tulburări de somn (adesea cu treziri devreme de dimineață), pierderea poftei de mâncare, pierderea în greutate, slăbirea dorinței sexuale și diverse dureri, inclusiv dureri de cap Mulți pacienți, în special vârstnicii, dezvoltă agitație și anxietate, în timp ce alții suferă de retard psihomotorie Semnele tipice ale depresiei includ auto-umilirea, sentimentele de inutilitate și vinovăție, gânduri de sinucidere, fixarea excesivă asupra bolilor somatice (dermatologice, reumatologice etc ) Plângerile exprimate de deteriorare a bunăstării fizice sau pierderea memoriei pot fi considerate în mod eronat de către medic ca manifestări ale unei boli somatice latente sau demență precoce Episoadele maniacale se caracterizează printr-un fond crescut de dispoziție și activitate (volum excesiv și viteza de producție a vorbirii, precum și toate formele de activitate psihomotorie) Euforia reduce nevoia de somn Într-o stare maniacal severă, este posibilă inconsecvența gândirii Pacientul are multe planuri, dar niciunul nu este pe deplin realizat Critica este redusă sau absentă Pacientul își pierde capacitatea de a-și evalua critic propriile probleme; sunt posibile acțiuni inadecvate cu consecințe negative pentru statutul social și bunăstarea materială În ciuda activității crescute și a expansivității, toleranța la frustrare scade adesea, iar euforia este combinată cu iritabilitate În unele cazuri, se formează simptome paranoide distincte și agresivitate Pacienții cu stări schizoafective, o combinație de simptome de depresie și schizofrenie, reprezintă o problemă specială S-a dovedit că majoritatea acestor pacienți suferă de psihoză maniaco-depresivă Capitolul Potrivit majorității neurologilor și psihiatrilor, factorii genetici joacă cel mai important rol în etiologia bolii maniaco-depresive, deși nu poate fi exclusă influența provocatoare a stresului și a altor modificări de mediu Frecvența ridicată a tulburării unipolare și bipolare în familiile pacienților, precum și rata de concordanță de % la gemenii monozigoți, confirmă baza genetică a bolii Încercările de a studia patogeneza bazată pe măsurarea conținutului de serotonină, adrenalină, corticosteroizi, dopamină și alte produse metabolice nu au condus încă la rezultate convingătoare În stadiul actual, medicamentele sunt utilizate cu succes în managementul pacienților cu depresie În depresia unipolară, antidepresivele serotoninergice sau triciclice sunt de obicei medicamentele de primă alegere Medicamentele serotoninergice sunt preferate deoarece provoacă mai puține efecte secundare Dacă aceste antidepresive nu sunt eficiente, atunci se folosesc inhibitori MAO În stările maniacale acute, poate fi necesară prescrierea de antipsihotice (haloperidol, torazină, olanzapină), iar carbonatul de litiu poate fi utilizat pentru a le preveni Aproximativ % dintre pacienți nu ajută medicamentele de mai sus În astfel de cazuri, alte medicamente sunt utilizate sub supravegherea unui psihiatru cu experiență Poate fi necesară o utilizare destul de lungă a medicamentelor - cu câteva săptămâni înainte de apariția unui efect clar și încă până la luni de terapie de întreținere Atunci când se prescrie oricare dintre acești agenți, este necesar să se cunoască bine efectele secundare și interacțiunile lor cu alte medicamente (vezi capitolul ) Terapia electroconvulsivă (ECT) este utilizată pentru a trata pacienții care nu răspund sau nu pot tolera antidepresive ECT este cel mai eficient tratament pentru depresia agitată și catatonică la pacienții de vârstă mijlocie și vârstnici; poate fi folosit și pentru a întrerupe un episod maniacal Principalul efect secundar al ECT este afectarea memoriei, de obicei de scurtă durată ECT este contraindicată în cazurile de ICP crescută sau hipertensiune arterială severă Toate tulburările depresive, inclusiv psihoza maniaco-depresivă, depresia endogenă, depresia reactivă (datorită bolii care pune viața în pericol, ruina financiară), reacția patologică la pierdere, depresia la pacienții cu alcoolism sau schizofrenie, sunt asociate cu un risc ridicat de sinucidere Unul din cinci pacienți care se sinucid și au una dintre aceste tulburări nu solicită asistență medicală La mulți alți pacienți, medicii nu recunosc depresia și un risc ridicat de sinucidere în perioada în care Partea a VI-a Probleme mentale își pun capăt vieții În SUA, între și de decese prin sinucidere sunt înregistrate anual; De ori mai mulți oameni încearcă să se sinucidă Riscul de sinucidere crește odată cu vârsta Atunci când se evaluează riscul de sinucidere, este important să se stabilească dacă pacientul și rudele sale apropiate au avut anterior tentative de sinucidere Bolile cronice, alcoolismul, cancerul, bolile cardiace invalidante și bolile neurologice progresive și incurabile cresc, de asemenea, riscul de sinucidere Frica de moarte, denominația creștină, atașamentul puternic față de membrii familiei reduc probabilitatea de sinucidere Singura metodă de a evalua în mod adecvat riscul de sinucidere este întrebările directe atunci când vorbiți cu pacientul, luând în considerare, în același timp, orice semn de amenințare cu suicidul Dacă există risc de sinucidere, membrii familiei trebuie informați, trebuie organizat un consult psihiatric, iar pacientul trebuie internat (de preferință într-o secție de psihiatrie) Măsurile de precauție necesită participarea personalului medical la monitorizarea pacientului Dacă pacientul a făcut anterior tentative de sinucidere, este necesară spitalizarea și monitorizarea atentă a acestuia Anorexia nervoasă este o afecțiune cu etiologie necunoscută caracterizată prin pierderea excesivă în greutate deliberată În aproape toate cazurile, se dezvoltă la fete sau femei tinere anterior sănătoase La băieți și bărbați, boala este de obicei asociată clinic și genetic cu depresia endogenă și, prin urmare, pare oportun să luăm în considerare anorexia nervoasă în acest capitol În dezvoltarea anorexiei nervoase, trăsăturile educației contează; boala apare predominant în grupuri sociale bogate, cu idei adânc înrădăcinate despre dimensiunea corpului Mulți pacienți prezintă semne de depresie, anxietate și iritabilitate Pacienții pierd adesea până la % din greutatea lor inițială în momentul în care solicită asistență medicală Femeile tinere nu mai au menstruație Pentru a slăbi mai repede, pacienții recurg adesea la activitate fizică și curățarea stomacului și a intestinelor Cașexia poate atinge un grad extrem și poate duce la moarte Prin urmare, terapia este necesară Cel mai eficient tratament într-un spital, deoarece devine posibil să se controleze strict aportul de alimente Cantitatea de alimente crește treptat la - de calorii pe zi Dacă pacientul refuză să mănânce, este necesară hrănirea cu tub După normalizarea greutății, apetitul își revine treptat de la sine Un efect bun se obține prin adăugarea de imipramină la programul terapeutic la o doză de mg/zi, chiar și în Capitolul pacienţi fără simptome depresive tipice Relația dintre depresie și anorexia nervoasă este confirmată de o creștere semnificativă a frecvenței tulburărilor depresive în familia imediată a pacienților cu anorexie La o vârstă fragedă, se observă adesea exacerbări ale bolii și, în majoritatea cazurilor, tratamentul continuă timp de - ani Bulimia este o tulburare de alimentație caracterizată prin supraalimentare, urmată de inducerea vărsăturilor și administrarea de laxative Bulimia este considerată a fi o variantă a anorexiei nervoase Autorii acestei cărți sunt de părere că bulimia, ca și anorexia nervoasă, apare mai des la femei din cauza unei încălcări a mecanismului de sațiere a apetitului în hipotalamus Confirmarea de încredere a acestei ipoteze nu a fost încă primită LITERATURĂ Anderson A E Practicai Tratamentul cuprinzător al anorexiei nervoase și bulimiei Baltimore: Johns Hopkins University Press, Becker AE, Grinspoon SK, Klibanski A , Herzog DB Eating disorders // N Engl J Med - - Voi - P Cassidy JV L , Flanagan NB, Spellman M , Cohen ME Observații clinice în boala maniaco-depresivă // JAMA - - Voi - P Manualul de diagnostic și statistic al tulburărilor mintale, ed a IV-a (DSM-IV) Washington, DC: Asociația Americană de Psihiatrie, Gabbard GD Tulburări de dispoziție: aspecte psihodinamice // Kaplan and Sadock's Comprehensive Textbook of Psychiatry, a -a ed / BJ Sadock, VA Sadock (eds ) P - Goodwin DW, Diagnostic psihiatric Guze SB, ed a -a New York: Oxford University Press, House A , Dennis M , Warlow C et al Tulburări de dispoziție după accident vascular cerebral și relația lor cu localizarea leziunii // Creier - - Voi - P Mann JJ Neurobiologia sinuciderii // Nature Medicine - - Voi - P Pirodsky DM, Cohn JS Clinical Primer of Psychopharmacology: a Practicai Guide, a -a ed New York: McGraw-Hill, Robins E Ultimele luni: un studiu al vieților a de persoane care s-au sinucis Oxford, Marea Britanie: Oxford University Press, Whooley MA, Simon GE Gestionarea depresiei în ambulatorii medicali // N Engl J Med - - Voi - P Winokur G Mania și depresia: o clasificare a sindromului și a bolii Baltimore: John Hopkins University Press, ГЛАВА Schizofrenie și stări paranoide Schizofrenia este cea mai gravă dintre toate tulburările mintale incurabile Istoria formării concepțiilor moderne asupra schizofreniei și epidemiologia acesteia sunt detaliate în versiunea completă a acestei cărți în limba engleză Incertitudinea criteriilor de diagnostic, în special în cazurile limită (pseudo-nevrotice) de schizofrenie, complică foarte mult culegerea datelor statistice; diagnosticul de schizofrenie se bazează numai pe criterii clinice DSM-HV definește schizofrenia ca o boală cu o durată de cel puțin luni și cu debut în adolescență sau la vârsta adultă tânără, cu iluzii, halucinații și tulburări de gândire (gânduri incoerente și haotice) și comunicare verbală care duc la scăderea nivel premorbid de activitate Atunci când se stabilește un diagnostic de schizofrenie, este necesar să se excludă depresia, mania, demența și retardul mental Trebuie luate în considerare tulburările mintale similare la rudele apropiate ale pacientului În majoritatea cazurilor, comportamentul excentric (tendința spre singurătate, înstrăinare socială) este observat deja din adolescență și precede psihoza cu mulți ani Apoi, în perioada pubertală și aproape întotdeauna înainte de vârsta de de ani, capacitatea de muncă scade, iar pacientul, de regulă, nu poate studia și lucra La prima examinare, pacientul dezvăluie fobii și idei ciudate, suspiciune față de rude sau alte persoane Adesea există adevărate halucinații, iluzii, afirmații despre capacitatea de a citi gândurile altora sau despre influența celorlalți asupra propriilor gânduri În același timp, nu sunt detectate tulburări primare de memorie, percepție, orientare și alte semne caracteristice demenței degenerative sau stupefiei delirante Exacerbările bolii sunt repetate în mod repetat, conducând în cele din urmă pacientul într-o stare în care, în ciuda absenței tulburărilor delirante și halucinatorii, acesta este, din motive neclare, incapabil să studieze sau să lucreze Pot exista tentative de sinucidere imprevizibile sau ceea ce se observă Capitolul mai rar, uciderea altora Unii pacienți se recuperează, dar în astfel de cazuri apare de obicei întrebarea cu privire la corectitudinea diagnosticului (vezi mai jos) Subtipurile tradiționale de schizofrenie - simplă, hebefrenă, catatonică și paranoidă - nu ajută întotdeauna la diagnostic Catatonia, în care pacientul se află într-o stupoare cu fenomene de mutism, negativitate și apatie, este un sindrom care este mai caracteristic demenței depresive decât schizofreniei Schizofrenia paranoidă este considerată de mulți clinicieni europeni ca fiind un grup eterogen de boli mintale, dintre care unele în mod clar nu aparțin schizofreniei Bleuler a unit principalele tulburări psihologice din schizofrenie în două grupe: pe primul i-a atribuit "patru A" - pierderea asocierilor, aplatizarea afectului, ambivalența și autismul; al doilea grup era format din fenomene secundare - iluzii și halucinații În conformitate cu abordările moderne ale lui Liddle și Bames, care sunt în mare măsură apropiate de gândirea neurologică, ei disting între simptome pozitive (halucinații și iluzii) și negative (întârziere psihomotorie, inadecvare a gândirii, pasivitate) Alți autori separă tulburările de gândire de percepția afectată a realității Deși o astfel de diviziune nu are o bază neurologică, ea contribuie la studiul aspectelor comportamentale și a încălcărilor logicii gândirii în schizofrenie Psihoza acută la o persoană anterior sănătoasă (denumită "psihoză reactivă pe termen scurt") nu pare a fi o formă de schizofrenie Aproximativ - % dintre astfel de pacienți internați într-un spital de psihiatrie cu diagnostic de schizofrenie, tulburările psihotice dispar complet în câteva luni; într-un istoric familial nu se găsește schizofrenie, ci psihoză maniaco-depresivă și se remarcă efectul medicamentelor utilizate în această boală În consecință, în ceea ce privește caracteristicile lor clinice, psihozele acute sunt mai comparabile cu psihoza maniaco-depresivă decât cu schizofrenia Tulburările psihotice tranzitorii ( săptămâni sau mai puțin) cu simptome asemănătoare schizofreniei sunt de obicei mai consistente cu tulburarea conștienței decât cu schizofrenia Aparent, bolile de acest tip care durează mai puțin de luni, de asemenea, nu aparțin schizofreniei (sunt probabil variante ale bolilor metabolice) Există încă controverse cu privire la legitimitatea distingerii schizofreniei infantile, care trebuie diferențiată de autism la pacienții cu un nivel ridicat de activitate (sindromul Asperger) Chiar și în cadrul unui grup de pacienți care îndeplinesc criteriile de diagnostic pentru schizofrenie, se constată diferențe individuale semnificative Partea a VI-a Probleme mentale Unele dintre ele prezintă semne patologice corespunzătoare unei leziuni talamo-frontale, cum ar fi afectarea atenției, dificultatea de a trece de la un tip de activitate la altul, rezolvarea proastă a sarcinilor situaționale, slăbirea inițiativei și a motivelor de activitate În unele cazuri, se înregistrează tulburări ale mișcărilor globilor oculari, sacade paroxistice, întoarcerea episodică a privirii în lateral, asimetria reflexelor și o scădere ușoară a IQ-ului Alți pacienți sunt dominați de iluzii, halucinații și detașarea de societate Simptomele sunt asociate cu leziuni ale lobilor frontali și temporali; în stadiul actual, această localizare este confirmată de metodele de neuroimagistică funcțională În multe cazuri, sunt detectate modificări nespecifice ale parametrilor electroencefalogramei În cele din urmă, la unii pacienți, există o creștere moderată a ventriculului trei și lateral, care nu este asociată cu durata bolii și farmacoterapie Luate în ansamblu, aceste date indică faptul că schizofrenia este un sindrom și nu o singură boală, iar în cadrul acestui sindrom se distinge o boală determinată genetic, care poate fi desemnată drept schizofrenie adevărată, precum și alte boli care imită schizofrenia (adică schizofreniformă) boli) Modificările patologice în schizofrenie sunt minime Nu există semne distincte de distrugere neuronală și glioză Cu toate acestea, există dovezi ale unei reduceri a numărului de neuroni în anumite structuri ale creierului, cum ar fi girusul cingulat, nucleul accumbens, globul pallidus și în alte părți ale sistemului limbic Într-o serie de studii care utilizează RMN, s-a stabilit expansiunea ventriculară și o creștere a șanțurilor la pacienții cu schizofrenie pe termen lung, precum și o scădere a volumului hipocampului și a circumvoluției temporale superioare din stânga Datele PET indică, de asemenea, predominanța modificărilor în lobul temporal stâng și părțile aferente sistemului limbic și a regiunii frontale Etiologie Datele acumulate sugerează o cauză genetică a bolii Frecvența schizofreniei la frații pacienților care suferă de această boală este mult mai mare ( %) decât în populația generală ( , %) Nivelul de concordanță la gemenii monozigoți este de - ori mai mare decât la gemenii dizigoți Dacă copiii cu schizofrenie trăiesc într-o altă familie cu părinți adoptivi sănătoși, atunci rata lor de incidență este aceeași cu cea a copiilor care trăiesc cu părinți bolnavi Modul de moștenire - dominant cu penetranță incompletă sau poligenic - nu a fost încă clarificat Potrivit principalei ipoteze fiziopatologice, prezența unei gene sau gene anormale provoacă hiperfuncția sistemului dopaminergic Această ipoteză este susținută de faptul că blocanții receptorilor dopaminergici au un efect terapeutic în sciatică Capitolul zofrenie Date primite recent despre tulburările din sistemul serotoninergic Există multe alte ipoteze, inclusiv conceptul de anomalie a dezvoltării intrauterine, probabil de etiologie virală Pe de altă parte, conceptul psihodinamic al schizofreniei este nedovedit și în mare măsură respins Terapie Episoadele psihotice severe necesită, de obicei, internarea într-un spital de psihiatrie, mai ales în cazurile în care pacientul este capabil să se rănească pe sine sau pe alții In stadiul acut al bolii se folosesc antipsihotice: fenotiazine (tioridazina sau flufenazina), haloperidol sau medicamente de noua generatie precum risperidona, olanzapina, quetiapina, clozapina Anxietatea și insomnia sunt tratate cu anxiolitice (benzodiazepine) Utilizarea antipsihoticelor este întotdeauna asociată cu riscul de a dezvolta diskinezie tardivă, rigiditate parkinsoniană sau sindrom neuroleptic malign (Tabelul ) Prin urmare, apariția noilor antipsihotice a marcat un pas semnificativ înainte în tratamentul schizofreniei; noile medicamente sunt agonişti slabi ai dopaminei şi rareori cauzează diskinezie tardivă (Tabelul ) Terapia electroconvulsivă ajută la întreruperea psihozei la pacienții care sunt rezistenți la farmacoterapie La unii pacienți, simptomele cresc în ciuda tratamentului adecvat Tulburările paranoide se caracterizează prin faptul că pacienții au suspiciuni pronunțate și idei delirante care nu corespund realității, dar sunt însoțite de un sistem de "probe" logic coerent Astfel de pacienți dezvoltă adesea alte tulburări caracteristice schizofreniei și sunt clasificați drept schizofrenici paranoici Cu toate acestea, există un grup de pacienți cu un comportament formal corect, reacții emoționale adecvate și o gândire clară În legătură cu astfel de pacienți, se folosește termenul "adevărată paranoia" Manifestări similare sunt observate într-o măsură ușoară la indivizii excentrici din orice societate Astfel de persoane ajung în atenția avocaților sau medicilor numai în cazurile în care comportamentul lor depășește în mod clar norma, devine inacceptabil pentru societate sau încalcă drepturile altora În unele cazuri, antipsihoticele sunt eficiente Am observat o stare cronică halucino-delirante după un atac acut de halucinoză verbală la mai mulți pacienți cu alcoolism Episoadele de comportament paranoic sunt posibile pe fondul intoxicației acute sau cronice cu substanțe psihoactive (amfetamine, cocaină, fenciclidină) Tabelul Efecte secundare neurologice ale neurolepticelor-antipsihotice Răspuns Manifestări clinice Perioada de risc maxim Mecanismul propus Terapie Disgonie acută Spasm muscular al limbii, feței, gâtului, spatelui - zile Prea multă dopamină? Exces de acetilcolină? Medicamente antiparkinsoniene în scopul diagnosticării și terapiei (în / m sau / în, apoi p / o) Sindromul Parkinsonism Bradikinezie, rigiditate, mascarea feței, mers târâit, tremor - zile (poate crește) Blocarea receptorilor dopaminergici Medicamente antiparkinsoniene (po), fără risc clar la prescrierea de agonişti dopaminergici? "Sindromul iepurelui" Tremor perioral, spate arcuit, de obicei reversibil Luni sau ani Nestabilit Agenți antiparkinsonieni, reducerea dozei de antipsihotic Acatizie Neliniște motorie, neliniște cu anxietate sau agitație - de zile (în creștere adesea) Activitate adrenergică în exces? Reducerea dozei sau modificarea medicamentului, propranolol* în doză mică, medicamentele antiparkinsoniene sau benzodiazepinele pot ajuta Sindrom neuroleptic malign Catatonie, stupoare, febră, labilitatea pulsului și a tensiunii arteriale, mioglobinemie, creșterea CPK**, posibil deces Săptămâni Nestabilit Sevraj la antipsihotice, agenți antiparkinsonieni de obicei ineficienți, bromocriptină și dantrolen adesea de ajutor, terapia de susținere este critică și este cel mai bine cheltuită în UTI Dischinezie tardivă Dischinezie fascială orală, coreoatetoză, adesea redusă lent, mai rar - progres - luni (mai gravă la întreruperea terapiei) Exces de dopamină? Terapia este ineficientă, remisiune spontană lentă, tetrabenazină Capitolul Tabelul Ultimele antipsihotice cu puține efecte secundare extrapiramidale Medicament Nume de marcă Doza inițială Doza țintă sau maximă Reacții adverse potențiale* Olanzapină Zyprexa mg mg Hipotensiune arterială ortostatică, nivel crescut al transaminazelor, hiperprolactinemie Quetiapină Seroquel mg de două ori pe zi mg Hipotensiune arterială ortostatică, creșterea transaminazelor Clozapină Clozaril , mg de două ori pe zi mg Agranulocitoză, febră tranzitorie, efecte anticolinergice, hiperglicemie Risperidonă Rispolept mg de două ori pe zi mg de două ori pe zi Hipotensiune arterială ortostatică * Toate medicamentele au potențialul de a provoca diskinezie tardivă și sindrom neuroleptic malign (Tabelul ), dar semnificativ mai puțin frecvent decât fenotiazinele și haloperidolul Aceste condiții cauzează o serie de probleme Depresiile ușoare și de scurtă durată postpartum sunt frecvente și bine cunoscute Depresia postpartum severă prelungită practic nu diferă de depresia endogenă monopolară și necesită un tratament similar Interesant este că unii pacienți dezvoltă depresie numai după naștere Psihoza delirantă acută, spre deosebire de toate bolile psihice prezentate mai sus, se poate dezvolta și în perioada postpartum În astfel de cazuri, tulburările afective severe sunt însoțite de iluzii, dezorientare și scăderea sensibilității Mama poate respinge sau chiar ucide copilul Recuperarea durează câteva săptămâni sau luni, dar, în general, prognosticul este mai bun decât pentru schizofrenie Examenul neurologic ar trebui să excludă psihoza medicamentoasă și tromboza venoasă cerebrală postpartum În unele cazuri, se observă o manifestare a schizofreniei în perioada postpartum Terapia acestui sindrom ar trebui efectuată într-un spital de psihiatrie; antipsihotice frecvent utilizate Partea a VI-a Probleme mentale Psihozele endocrine sunt, de asemenea, greu de clasificat din cauza polimorfismului simptomelor (vezi capitolul ) Debut acut cu tulburare a conștienței, insomnie, creșterea dispoziției sau depresie, halucinoză și iluzii se pot dezvolta cu doze mari de steroizi sau ACTH, boala Cushing și hipertiroidism Starea psihică a pacientului se normalizează de obicei cu tratamentul cu succes al patologiei endocrine LITERATURĂ Andreasen N С Simptome, semne și diagnostic de schizofrenie // Lancet - - Voi - P Baldessarini RJ, Cole JO Chimioterapia // Noul Ghid Harvard pentru Psihiatrie, ed a -a / AM Nicholi Jr (ed ) Cambridge, MA: Harvard University Press, P - Buchanan R Ж, Dulgher Ж T Schizofrenia: caracteristici clinice // Kaplan and Sadock's Comprehensive Textbook of Psychiatry, a -a ed / BJ Sadock, VA Sadock (eds ) P - Dulgher Ж T , Buchanan R Ж Schizofrenie // N Engl J Med - - Voi -P KaneJ M , MarderS R Tratamentul psihofarmacologic al schizofreniei // Schizophr BuU - - Voi - P Liddle P E, Bames TRE Sindroame de schizofrenie cronică // Br J Psihiatrie - -Voi -P Marder SR Schizofrenie: tratament somatic // Kaplan and Sadock's Comprehensive Textbook of Psychiatry, a -a ed / BJ Sadock, V A Sadock (eds ) P - Pearlson GD Neurobiologia schizofreniei // Ann Neurol - - Voi - P Winokur G Tulburare delirante (paranoia) // Compr Psihiatrie - - Voi - P Index de subiect -fluorouracil t A- fibre , Amaurosis fugas Angor anime anemie cu deficit de B Fibre C , Epilepsia partialis continua , SM(-gangliozidoza t Gangliozidoze CM , m Grand mal - HTLV- L-asparaginaza t Marche a petit pas Sindromul MELAS , Sindromul MERRF Miotonie levior Substanța P PANDAS Petit mal , Spasmus nutans t Trichinella spiralis A Conducerea aberantă a durerii Abiatrofie Absențe , Sindromul de sevraj alcool - opiacee Abces intracranienă creierul epidural maduva spinarii epidurala Abulia , , , t Automatisme într-un vis cu epilepsie t, Agnozie vizuală verbală , Agoraphobia - Agraphia - izolat Agresivitatea Agresiune Adenohipofiza boli - Adenoame hipofizare t Distrofie adipozogenitală Adrenoleucodistrofie , , , Azatioprina în tratament dermatomiozita miastenia gravis polimiozita Acalculia t Akathisia , t Achinezia Mutism Akinetic , t Litera "t" a fost adăugată după numerele paginilor care indică tabelele - Notă ed Neurologie după Adams și Victor Acromegalie , t Degenerarea axonală Axonopatie Cărbune activ Alexia , fără agrafie Alcool și alcoolism - abstinenta - "atrofie a creierului" , efect asupra sistemului nervos , delir , demență intoxicare , coma tratamentul dependenței de alcool miopatie , degenerescenta cerebeloasa sindromul alcoolic fetal crize epileptice Alodinie Albendazol Boala Alzheimer - Amantadină Ambliopie alimentară Neuropatie amiloidă , Aminoglicozide m Tulburări metabolice ale aminoacizilor , Scleroza laterală amiotrofică Amitriptilină în tratamentul herpesului zoster lichen în prevenirea migrenei Amnezie anterograd retrograd global tranzitoriu , Afazie amnestică Sindrom amnestic , , m Amfetamina Amfotericina B Analgezie dureroasă Anartrie , Diagnostic anatomic Angiografie , Angiomatoză cutanată , Angioame ale măduvei spinării Anevrism saccular - exfoliant diagnostic de artera carotidă m, , m, , , m, - artera vertebrală , anemie cu deficit de B Anizocorie Spondilita anchilozantă cu mielopatie de compresie coloana cervicală Anosognozie , , Anomie Anorexia nervoasă Anosmia Amnezie anterogradă - vezi Amnezie Antidepresive în tratamentul durerii în tratamentul depresiei efecte secundare Hormon antidiuretic diabet insipid sindrom de secreție inadecvată de ADH Antipsihotice în tratamentul psihozei Efecte secundare , Personalitate antisocială Anencefalie Apatie , , Sindromul Apera m Apnee în somn , Apoplexie Apoptoză Tulburarea apetitului , Index de subiect Apraxia privirea oculomotor simpatic cu afazie Broca Arahnoidita spinală Infecții cu arbovirus la adulți intrauterin sau neonatal t Sindromul Argyle Robertson , m Hipertensiune arterială și retinopatie hipertensivă și bolile cerebrovasculare , , Scăderea tensiunii arteriale și encefalopatie hipoxic-hipotonică și leșinul , și hipotensiune arterială ortostatică secundară , primară , Arterita temporal (celula gigant) - vezi Arterita temporală a arterelor cerebrale Malformaţii arteriovenoase creierul , măduva spinării Deficiență de articulație t Artrogripoză Tulburarea de personalitate antisocială Asparaginaza m Sindromul Asperger , , m, Aspirația Aspirina in tratament migrenă durere t Asterixis , Astrocitoame t, t Ataxie în combinaţie cu parapareza cerebelos - , t progresivă spinocerebeloasă Mers ataxic Tremor ataxic , t, Infarct trombotic aterosclerotic examinări suplimentare tablou clinic tratament atacuri ischemice tranzitorii Atetoză m, Atonia Atrofie denervare multisistem Metode de cercetare audiologică Aură cu migrenă cu epilepsie Autism , , t, Afazie amnestic Broca (motor) , cu apraxie a membrelor simpatice Wernicke (senzorial) , pentru sindroame de disociere , , conducere striato-capsulară subcorticală , talamic total transcortical Aphonia Afectul Acromatopsie , m Acid acetilsalicilic - vezi Aspirina Aciclovir în tratamentul herpesului , , neurotoxicitate t Neurologie după Adams și Victor B Simptomul Babinski , Manifestări clinice ale leziunii ganglionilor bazilari - diferențe față de leziunile sistemului corticospinal v sistemul strionigral - Migrenă bazilară v Infecții bacteriene intrauterine și neonatale v, v Balism t, Scleroza concentrică Balo t Barbiturice Miodistrofie Becker t, , Miotonie Becker , t Delerium tremens , t, Paralizia Bell , Fenomenul Bell Benzilpenicilina în tratamentul abceselor cerebrale Boala Lyme meningita m, m neurosifilis , m empiem subdural Benzodiazepine în tratamentul crizelor epileptice în tratamentul "sindromului picioarelor neliniştite" în tratamentul anxietăţii , supradozaj efecte secundare Sarcina și alcool și infecții , t, t și bolile cerebrovasculare Luați luați Sindromul picioarelor nelinistite Encefalopatia bilirubinei , t boala Binswanger Biopsie și morfologie musculară în miodistrofia Duchenne în polimiozită Biopsie nervoasă , Tulburare bipolară Blefarospasm , Leziunea nervului trohlear Leziunea nervului vag Boala neuron motor Corpii Lewy Durerea căile durerii - profund cauzalgie aspecte clinice cutanat neurogen neuropatic - reflectat în partea inferioară a spatelui cu hernie de disc , în bolile musculare în bolile mintale distrofia simpatică reflexă receptorii și căile aferente periferice , sindroame spinale cronică cu etiologie necunoscută aspecte fiziologice - Durere "în jumătatea inferioară a capului" t Dureri în partea inferioară a spatelui și a picioarelor opțiuni , examinare - cauze comune - Durere în gât, umăr și braț în bolile degenerative ale coloanei cervicale , Index de subiect cu hernie de disc Dureri de cap "în jumătatea inferioară a capului" m cronică sau recurentă migrenă t, bucată, - , tensiuni t, buc, pentru arterita temporală Yut, buc, cu presiune scăzută a LCR cu tumori cerebrale t, buc , , fasciculare t, buc , stres fizic cu semne de iritare a meningelor t, buc m, m, Vezi și Tumori magnum și dureri de cap m Sindromul Foramen Magnum Bradykinesia BRACHYCEPHALY Sindromul Briquet (boala Briquet) BROCA'S AFASIA , Sindromul Brown-Séquard , , Sindromul Bulimiei Bulimia ÎN Vasopresina și diabet insipid și sindromul secreției inadecvate de ADH Renașterea Walleriană Acid valproic t, sindroame pons varolii lateral inferior t lateral mediu t medial inferior t medial mediu t Testul Weber Leziunea sistemului nervos autonom hipotensiune arterială ortostatică secundară sindroame limitate - hipotensiune arterială ortostatică primară cu diabet cu pandisautonomie cu sindromul Riley-Day Stare vegetativă cronică , Vârsta disfuncției Mioclon velopalatin m, , Angiom venos Agnozie verbală vizuală Surditate verbală pură Orbirea verbală izolată boala Werdnig-Hoffman , , m, Afazia Wernicke , Sindromul Wernicke-Korsakov Sindromul ieșirii toracice superioare Sindromul Vesta Mișcările oculare vestibulo-oculare Vestibulocerebel Leziuni ale sistemului vestibular t, t Neuronita vestibulară tresărire picioare sau trunchi într-un vis Neurologie după Adams și Victor Sensibilitate la vibrații studiul încălcări boala Wilson , v, , v, , Boala Wilson - vezi boala Wilson Vincristine t Infecții virale - A se vedea, de asemenea, sub numele individuale de virus intrauterine si neonatale t, t ca cauza a mielopatiei Intoxicatia cu bismut m Lobul temporal deplasare laterală , leziune , Sindromul articulației temporomandibulare t Arterita temporală ca o cauză a durerii de cap t, Piesa, deficit de vitamine BA В| E acid nicotinic Infecția HIV și SIDA - intrauterine sau neonatale t, t și neuropatie și paralizia nervului facial complicații neurologice m Simptomul "cireș" Hernia creierului , Sindromul "on-off" Gust , atracţie la alcool la opioide Creşterea presiunii intracraniene - vezi Hipertensiune intracraniană Reducerea presiunii intracraniene - vezi Hipotensiune intracraniană Hemoragie intracraniană - vezi Boli cerebrale vasculare Tulburări de memorie legate de vârstă Lipofuscinoză ceroasă neuronală Poliradiculoneuropatia demielinizantă inflamatorie cronică Miopatii inflamatorii Forme infecțioase de polimiozită Miozită cu corp de incluziune Necroză acută a mușchilor scheletici polimiozita si dermatomiozita - Ascending Pain Pathways - Vezi Pain Pain Pathways Fibre ascendente, sensibile - vezi Sensibilitate, căi Miodistrofie congenitală m, Paramiotonia congenitală m, Potențiale evocate vizual Copil flasc Paralizie flascd G Gabapentin în tratament durere t convulsii t, Galactozemie Halucinatii vizual olfactiv în narcolepsie Haloperidol în tratamentul sindromului de sevraj la alcool Index de subiect Sindromul Gilles de la Tourette Coreea lui Huntington Hamartomas , , Ganglionopatie atinge Hemangioblastoame cerebeloase t, t Hematomielie Hematoame subdurala - epidurala acuta Hemianopsie , , t, t, t, t Hemiatrofia facială progresivă Hemibalism t, Hemipareza atactic congenital Mers hemiplegic Hemiplegie Hemichorea t, Boala hemolitică a nou-născutului - vezi Eritroblastoză Convulsii generalizate - Studiu genetic Coreea Huntington m, demență heparină în tratamentul emboliei arterei cerebrale în prevenirea trombozei Degenerescenta hepatolenticulară - vezi boala Wilson Degenerescenta hepatocerebrală dobândită , cronică Herpes simplex Herpes zoster , leziuni ale nervilor cranieni , , leziuni oculare v nevralgie postherpetică v, pierderea auzului Ghid de neurologie Sindromul Gerstmann Corpi hialini m Gigantism , m Arterită cu celule gigant - vezi Artera temporală Hidroanencefalie Hidromorfonă m Hidrocefalie - demență t, mers la ruperea anevrismului sacular Sindromul Guillain-Barré t, Hiperalgezie Sindroame hiperamonemice, congenitale Hiperventilatie Hiperglicemie t encefalopatie Paralizie periodică hiperkaliemică m, Encefalopatie hipercalcemică Hipercalcemie și boli neuromusculare Hipercapnie Hipermetrie Hipernatremie și boli neuromusculare Sindromul de dializă hiperosmolară Hiperpatie Hipersomnie Hidrocefalie hipertensivă Encefalopatie hipertensivă Hipertensiune arterială intracraniană benignă , mecanisme Hipertermie r, , , , malign , r, Hipertiroidism Vezi și Tirotoxicoza și miopatie și psihoza Neurologie după Adams și Victor Retinopatie hipertensivă Halucinații hipnagogice Hipoglicemie iar coma t și sindromul convulsiv și encefalopatie la nou-născuți Paralizie periodică hipokaliemică m, Hipocalcemie si boli neuromusculare la nou-născuți Hipokinezie Encefalopatie hipoxico-hipotonică Hipoxie m, m, m Hipomagnezemie Hipometrie Hipomimie Hiponatremie și boli neuromusculare Hipoparatiroidism Glanda pituitară Hipoosmie Hipotensiune arterială, intracraniană Hipotensiune arterială, ortostatică secundar , primar , Hipotalamus , Hipotiroidism și demență și miopatie Hipotensiune arterială , cu afectare a cerebelului m Glanda pituitară , Adenom hipofizar m Boala Hippel-Lindau m Hippus Mișcarea ochilor baza anatomica - vestibulo-ocular cercetare - oculocefalic sacadele Fenomenul "Ochii și capul păpușii" Scala de comă Glasgow m, Mioclon ocular Apraxia oculomotor Leziunea nervului oculomotor , Tulburări oculomotorii mioclonie oculară mișcări din cap tulburări ale mișcărilor combinate , nistagmus , t Mișcări de scufundare OPSOSKLONUS Afectarea nervilor oculomotori și a nucleului lor - Combinația de pareză a privirii și paralizia mușchilor oculari , Globii oculari ai globilor oculari glicogenoză și miopatie glicogenoză și miopatie glicoproteină T, glicoproteină T, T, T , , , t, , t, , , t nervul optic si chiasma t fiziopatologie trunchi cerebral t Amnezia globală tranzitorie , Tulburări de deglutiție - Durere profundă Surditate Vezi și Pierderea auzului; pierderea auzului verbal izolat test de auz ereditar neurosenzorial m Furia Abcese cerebrale Tumori cerebrale - vezi Tumori, intracraniene Index de subiect Leziuni cerebrale - vezi Leziuni cerebrale Amețeli - benign pozițional , Leziuni craniene, vezi Traumatismă cerebrală traumatică Sindromul Horner m, , boala Gaucher t Sindromul Gradenigo Vasculită granulomatoasă m, oftalmoplegia lui Graves Intoxicații cu ciuperci , tone Infecții fungice ale sistemului nervos central , Hernie de disc în zona lombară în regiunea cervicală Clorhidrat de guanidină Simptomul Huna boala Gunter t, t Sindromul Hurler t, t d Dapsone t sindromul Down , t Activitatea motrică este constantă Unitate motor , neuroni motorii top jos Stereotipuri motorii funcțiile motorii schimbări legate de vârstă cercetare Defect minim al motorului Tulburări de mișcare extrapiramidală - vezi Leziunea ganglionilor bazali boala Devika v, , Boli neurologice degenerative boala neuronului motor * demență în combinație cu alte tulburări ataxie progresivă cu surditate ereditară cu orbire progresivă legată de vârstă caracterizată prin postură și mișcare predominant afectată caracterizată prin demență predominant progresivă Postura decorativă Dexametazonă în tratament abcese cerebrale meningită tumori ale măduvei spinării encefalomielita hemoragică acută necrozantă malaria cerebrală dextroamfetamina în tratamentul narcolepsiei în tratamentul tulburărilor de învățare intoxicație Delirul - Demență alcoolic management de caz , și confuzie examinarea stării mentale , m clasificare m, m în boli endocrine , cu sindrom amnestic , t Neurologie după Adams și Victor cu amnezie globală tranzitorie cu corpuri Lewy , la vârstnici Demielinizare segmentară Mielopatie demielinizantă Boli demielinizante Atrofie de denervare Depresie - neurologia emoțiilor jet , , t endogen , senil Dermatomiozita idiopatic - paraneoplazice Dermatoame Tumora desmoidă Desmopresină Copii Vezi și Nou-născut, Adolescenți hipotensiune arterială dermatomiozita accident vascular cerebral boli metabolice ereditare - dezvoltarea neurologica în norma - încălcări - vezi Dezvoltarea unei încălcări intoxicație cu plumb , t amioatrofie spinală crize epileptice , m Paralizie cerebrală infantilă Deformări congenitale articulare Rigiditate la decerebrare Sindromul de decerebrare Rigiditate la decerebrare , , t, t Sindromul de deaferentare Criză motorie jacksoniană Diabet insipid , Neuropatie diabetică Diagnosticare istorie examen neurologic al pacienților în comă, bolnavi mintal și copiilor pacienți cu o boală somatică sau chirurgicală fără simptome neurologice pacienți cu o boală nervoasă Diazepam în tratament sindromul de abstinență la alcool convulsii m, Diaminopiridina Pareza nervului frenic Divergenta Dihidroergotamina Disartrie , , cu leziuni ale cerebelului Disartrie/sindromul mâinii stângace Diszomie Disrafism Dinorfine Dyplegie Diplopie - Disdiadocochineză - vezi Ataxie Disgrafie m Dischinezie oromandibular-lingual târziu t Dislexia t Sensibilitate discriminatorie , studiu Dismetrie - vezi Ataxie Disinergie - vezi Ataxie Disociare sindroame de vorbire Miodistrofie distală m, Distimie Index de subiect Mers distonic Distonie ascuțit t cu tulburări metabolice cu afectarea ganglionilor bazali m, torsiune focal Disfagia Disfonie spastic Difenhidramină în tratamentul insomniei crampe Scleroza cerebrală difuză t, Leziunea nervului accesoriu Uitare senilă benignă Vertij pozițional benign , Docetaxel t Druzy t Tulburări respiratorii tipuri patologice de respirație în boli neuromusculare Miodistrofie Duchenne , t E Recepția Jendrasika ȘI Sindromul Gilles de la Tourette Uitare senilă, benignă Tulburare de personalitate dependentă Sindromul stâlpilor posteriori , Lobul posterior al cerebelului Artera cerebrală posterioară și manifestările accidentului vascular cerebral Bâlbâială t Sindromul "omul blocat" Leziunea lobilor occipitali Reflexul de flexie protector Sindromul ganglionului stelar Zmâit în urechi - vezi Tinitus Hipertermie malignă , r, Sindrom neuroleptic malign , t Sindromul spasmului muscular malign Zolpidem Patologia pupilă - Acuitatea vizuală a scăzut - Vezi și Orbire sondajul - în bolile degenerative ale retinei , cu afectare acută a retinei cu edem al nervului optic - Alestezie vizuală Agnozie vizuală verbală , nervul optic nevrita retrobulbară în scleroza multiplă edem mamelon - neuropatie ischemică anterioară t Potențialele evocate vizuale Fenomenul "roată dințată" t, "Mâncărime la scăldat" ȘI Ibuprofen t Apraxia ideomotorie , Apraxia ideomotorie , Neurologie după Adams și Victor Tulburare de personalitate evitantă Surditate verbală izolată Orbire verbală izolată Mutism verbal izolat Isoniazidă în tratamentul meningitei tuberculoase neurotoxicitate m Sughiț , m Imipenem m Imipramină în tratamentul cataplexiei enurezis la pat Imunoglobuline în tratament miastenia gravis Sindromul Guillain-Barré Poliradiculoneuropatie demielinizantă inflamatorie cronică Indometacin în tratamentul durerii t în prevenirea migrenei Insomnia - letal familial Stroke syndrome Vezi și Cerebrovascular Diseases of Intelligence Development - Vezi și Funcții cognitive, Retardare mintală Spasm intenționat Tremor intenționat , m, Infarct muscular Infecții Vezi și sub infecții specifice bacteriană - neonatal t, t ca cauza a encefalopatiei fungice - intrauterine si neonatale m, m prion - protozoar și parazit spirochetoză - viral - ca cauză a mielopatiei neonatal m, m Boli ale canalelor ionice - Ipocondrie Sindromul Isaac Mers isteric Isteric durere pareza si paralizia convulsii Isterie - clasic (feminin) la bărbați și femei Sindromul Eaton-Lambert , LA Angioame cavernoase , Deficit de potasiu și paralizie periodică m, Exces de potasiu si paralizii periodice m, si boli neuromusculare Test caloric Canale de calciu ale bolii m, Antagonişti de calciu exces de calciu și boli neuromusculare și encefalopatie Deficit de calciu și boli neuromusculare la nou-născuți Canalopatie - Sindromul Kanner , , m Carbamazepină în tratament durere t sechestre t, Index de subiect Sincopa cardiogenă Karmustine t Carotidinia t Sindromul sinusului carotidian Tumora a corpului carotidian m Carcinomatoza meningelor , Leziune carcinomatoasă a plexurilor nervoase m Cataplexie Cataracta t Catatonia , Causalgia Nistagmus legănat - t Miopatie tetraplegică acută Quadriplegia Vezi și Tetraplegie Quetiapină t Sindromul Kennedy Keratită t Ketorolac t Malformația Chiari , t, Spasm din cap t Apraxia cinetică Sindromul Kearns-Sayre , Chisturi coloidale ale ventriculului trei t și dureri de cap Disfuncție intestinală Sindromul Klinefelter Cefalee în grupă m-Pt, și insomnie Sindromul Kleine-Levin Metoda cercetării clinice Clinodactilie Clozapină t Clonazepam în tratament durere t capturi t, Clonidina în tratamentul dependenței de opioide în prevenirea migrenei Nistagmus clonic t, t Clonus , Tulburari cognitive Vezi și Amnezie, Delirium, Demență, Retardare Mintală cu boli metabolice ereditare cu îmbătrânirea Codeina t Epilepsia Kozhevnikovskaya , Dureri de piele - Angiomatoza cutanată Leziune nervoasă cutanată Cocaină Viruși Coxsackie , , , , t Herpes corp genital Chist coloidal al ventriculului trei m Coma alcoolic m, barbiturice management de caz , m- m, , examen clinic mecanisme de afectare a conștienței , examen neurologic hepatic t, cauze , t prognostic , t Nevroza compensatorie Compulsii Tomografia computerizată Convergență Nistagmus convergent t, t Tulburarea de conversie Miodistrofie a centurii membrelor t, t, Claudicație intermitentă cauda equina Sindromul caudei equina Contracturi musculare congenital adevărat Neurologie după Adams și Victor Conjunctivita t Durere radiculară Orbire corticală m, , m, Leziunea neuronilor cortico-spinali - diferenţe faţă de înfrângerea ganglionilor bazali t Studiul funcțiilor corticale Psihoza lui Korsakov , m Stimularea magnetică corticală , Calea corticobulbară înfrângerea t- t Calea corticospinală , leziune , t Miopatie cu corticosteroizi Fibre corticostriate Sindromul Costen t Sindromul plânsului pisicii Boala Krabbe t Crampy , , Defecte de dezvoltare craniospinal , Craniostenoză , t Craniofaringiom t Rubeola, congenitală m Evaluare scurtă a stării mintale Nivelul creatin kinazei Boala Creutzfeldt-Jakob , Cretinism și miopatie Torticolis spastic Criptococoză Hemoragie intracraniană la pons varolii , în tuberculul vizual la cerebel în coajă lobar primar - cu malformatii arteriovenoase subarahnoidian - Sindromul "iepurei" m Nevralgie pterigopalatină m amiotrofie spinală Kugelberg-Welander boala Cushing Sindromul Cushing L labirint înfrângere - și nistagmus t, t boala Lyme și paralizie facială și polineuropatie t, localizarea slăbiciunii musculare t Infarct lacunar - vezi Boală cerebrală vasculară sindromul Lambert-Eaton paraneoplazic Lamotrigină m, Sindromul de Lange m Reflex Landau m, m, Distrofia Landouzy-Dejerine Tromboza sinusală laterală Sindromul medular alungit lateral, calea spino-talmică laterală Leber atrofia ereditară a nervilor optici Levetiracetam m, Levi viței boala t, , Levodopa Levorfanol m Boli pulmonare Leucodistrofie Leucoencefalopatie multifocală progresivă , sindromul Lennox-Gastaut , r boala Lee Boli de depozitare lizozomale , t- t Index de subiect Sistemul limbic Encefalita limbică , Limfoame cerebrale t Lipohialinoza carbonat de litiu în tratamentul depresiei , otrăvire t, Boală mică Dureri faciale atipice t Leziunea nervului facial , Hemispasm facial Miodistrofie facială-umăr m, Tulburări de personalitate Personalitate schimbări odată cu îmbătrânirea dezvoltare Intoxicatia cu litiu Noduli Lisha Atrofie lobară Hemoragia lobară - vezi Boli cerebrale Atrofie lobară Înfrângerea lobilor frontali și tulburări de urinare și tulburări ale mișcărilor oculare combinate și mersul sindroame , , , Sindromul X fragil Lorazepam t, Sindromul Lawrence-Moon-Biedl m LSD Mielopatia prin radiații Nervul radial , , , , r, r- r Puncția lombară , Vezi și Lichidul cefalorahidian M Magneziu Stimularea corticală magnetică , Imagistica prin rezonanță magnetică , Boala McArdle , , m Macrocefalie , m Degenerescența maculară Malformații vasculare ale măduvei spinării Malaria cerebrală , Psihoza maniaco-depresivă , Manitol , Intoxicație cu mangan t Marijuana Boala Marchiafava-Bignami Boala Maroto-Lami m Boala Machado-Joseph Nistagmus pendul , m Ansă medială Fascicul longitudinal medial - , , , m, m Sindromul medulei alungite mediale m Somn cu undă lentă Meduloblastom , m Boala Meyer-Betz Tratamentul intervertebral , intervertebral, nuclear , m durere miotonie congenitală Melatonina Sindromul Melkersson-Rosenthal Meningioame , t, t Meningita aseptice - bacteriene - terapie cu antibiotice t- t neonatale t recurente tuberculoase - Neurologie după Adams și Victor boala Meniere Meperidina t Mescalina Localizări ale reflexelor Boli metabolice dobândite - și tulburări ale conștiinței ereditare m- m copilărie timpurie copilărie târzie și copilărie timpurie copilărie târziu și adolescență perioada neonatală adult boli mitocondriale miopatii Metadonă în tratament durere t dependenta de opiacee Metamorfopsia Metastaze intracranian m spinal Metilfenidat Methysergide Metoclopramidă Metotrexat în tratamentul dermatomiozitei și polimiozitei neurotoxicitate m Metronidazol în tratamentul abceselor cerebrale neurotoxicitate t Sindromul miastenic Eaton-Lambert paraneoplazic Miastenia gravis - Intermitent tulburări rare Migrenă nevralgie t, Pieces Migrenă accident vascular cerebral Migrenă t, bucată, - Midazolam , Mielinoliza pontină centrală Mielinopatie Mielita m, hemoragic necrotic transversal în scleroza multiplă post-infecțioasă (post-vaccinare) Mielografie Mielopatie din cauza bolilor virale din cauza compresiei tumorii , demielinizant radial necrotică (boala Devic) , paraneoplazic necrotic în spondiloza coloanei cervicale transversal netraumatic în artrita reumatoidă sau spondilita anchilozantă Microcefalie Mixedemul - vezi Hipotiroidism Defect motor minim Mioglobinurie paroxistic în bolile neuromusculare Miodistrofie(e) - Becker t, congenital t, distal t, miotonie distrofică t, , Duchenne - , t centura membrelor t- t, facial-umăr t, Index de subiect oculară și oculofaringiană t, scapulo-roponeală t, Emery-Dreyfus Miozită osificantă cu incluziuni corporale Miochimie Mioclon velopalatin t, , familial Mioclonia oculară Miologie caracteristici clinice ale modificărilor contractilității musculare , localizarea slăbiciunii musculare m slăbiciune musculară și oboseală evaluarea gradului de slăbiciune musculară Miopatie(e) alcoolică(e) poliomiozită și dermatomiozită inflamatorie idiopatică - miozită cu corp de incluziune Polimiozită infecțioasă Necroză acută a mușchilor scheletici - Hipertirioidă Distrofie musculară - și biopsie musculară Compresiune-ischemică corticosteroizi medicamente - , thyrotoxicine - , thyrotoxice , - , thyrotoxice Reflexe miotatice Miodistrofie miotonică m, , Miotonie , congenital , m congenital distrofic generalizat m distrofic benign , m paradoxal percuție cu curs fluctuant cu curs staționar m sensibil la zolamidă m Boli mitocondriale miopatii cerebrovasculare Modafinil Sindromul conului cerebral Sindromul risipei de sare din creier Iritația meningelor t, Buc Degenerarea cerebelului paraneoplazic degenerare alcoolică accident vascular cerebral - hemoragie simptome de disfuncție - structura și funcția Ataxia cerebeloasă - , m Mersul cerebelos Moyamoya Meningita recurentă Mollare Mononeuropatie m- m, definiție acută lombară multiplă Monoplegia Boala Morquio t Reflexul Moro t, Neurologie după Adams și Victor Morfina , t, Înfrângerea podului tulburări ale mișcărilor oculare combinate paralizie a nervului facial Boala neuronului motor - Afazie motorie - Neuropatie motorie, paraneoplazică Neuropatie motorie , Întârziere în dezvoltare motorie , Disfuncția vezicii urinare Urinarea ca cauză a sincopei m, Mucolipidoze m Mucopolizaharidoze m, Demență multi-infarct Atrofie multisistem Crize multifocale Mutism verbal izolat Atrofie musculară progresivă Slăbiciune musculară Scorul de forță musculară t, t Activitate musculară constantă Contractilitatea musculară caracteristicile modificărilor fiziologie Boli musculare diagnostic durere principiile miologiei clinice caracteristici ale modificărilor contractilității musculare localizarea slăbiciunii musculare m slăbiciune musculară și oboseală evaluarea gradului de slăbiciune musculară pseudodistrofie musculară spasme, convulsii, crampe enzime musculare mușchi tablou morfologic , cu dermatomiozită și polimiozită cu miodistrofie Duchenne în miopatie și distrofie infarct volum , dezvoltare și îmbătrânire ruptură teste electrofiziologice - Intoxicatia cu arsen t H Tumori nazofaringiene t Naloxonă Naproxen t Cefalee tensională t, bucată, Sindromul de narcolepsie-cataplexie , Droguri - vezi chimicalele ca o cauză a tulburărilor neurologice Tulburarea de personalitate narcisică Înțepături de insecte Violența Râs și plâns violent Boli ale canalelor de sodiu , m- m Deficit de sodiu și boli neuromusculare exces și boli neuromusculare Index de subiect Secreție inadecvată a sindromului ADH , Nevralgie pterigopalatin v migrenă , postherpetic v, nervul trigemen v, Neurastenie Neurinom al nervului vestibulocohlear t, t Nevroză isteric - compensator obsesiv-compulsiv determinare anxios , fobic , Examinarea neurologică a pacienţilor inconştienţi, bolnavilor psihici şi copiilor pacienți cu boli somatice sau chirurgicale fără simptome neurologice pacienți cu boli neurologice studiul funcțiilor corticale superioare studiul funcției motorii, sensibilității și reflexelor studiul nervilor cranieni și al unor tipuri speciale de sensibilitate Incontinență urinară - vezi Enurezis nocturn Durere neurogenă - Sincopă neurocardiogenă Lipofuscinoză ceroasă neuronală Antipsihotice - vezi Medicamente antipsihotice Sindrom neuroleptic, malign Neuronita vestibulară neuropatie spinal motor sensibil , Durere neuropatică , Neuropatie Vezi de asemenea Mononeuropatie, polineuropatie diabetică - motor paraneoplazic Neurosifilis , intrauterin t Neurofibromatoza Recklinghausen Encefalopatie hemoragică necrozantă t Mielopatie necrotică m, , paraneoplazic Miopatie necrotică t, t Encefalomielopatie necrozantă subacută Sindromul Nelson Neologisme , Neostigmină , Neocerebel Mișcări involuntare în înfrângerea ganglionilor bazali - Biopsie nervoasă , Boli neuromusculare Studii ale conducerii nervoase Dezvoltarea sistemului nervos Vezi și Tulburări de dezvoltare dezvoltare motorie întârziată dezvoltare senzorială întârziată normală Boli neuromusculare cu insuficienta respiratorie cu tulburări electrolitice congenitale polimiopatie dezvoltarea musculară și îmbătrânirea Neurologie după Adams și Victor amiotrofii spinale contracturi musculare fibroase și deformări articulare Nervozitate - Tulburare de personalitate nespecificată Fibre nigrostriatale Leziunea neuronului motor inferior - disatrie și disfuncție a vezicii urinare boala Niemann-Pick , t Nistagmus , - t palat moale Căi descendente ale durerii Fibre descendente, senzoriale - vezi Sensibilitate, căi Nitrofurantoină t Nou-născuți tulburări metabolice congenitale infecție cauzată de virusul herpes simplex infecții , m, m dezvoltare neurologică - crize epileptice , t Hidrocefalie normotensivă demență m, mers Reflex nociceptiv Incontinenta urinara nocturna - vezi Enurezis nocturn Coșmaruri și temeri DESPRE Maimuță Leșin tablou clinic examinare și tratament - cauze - Mirosul , tulburări , Tulburare obsesiv-compulsivă Tulburare de personalitate obsesiv-compulsivă Obsesii Apnee obstructivă în somn Tulburări de învăţare Sensibilitate somatică generală Vezi și Cercetarea durerii mecanisme periferice - căi - sindroame tulburări - Formațiuni volumetrice intracraniene - vezi Tumorile mușchilor intracranieni Tomografie computerizată cu emisie de foton unic Arsuri și encefalopatie Oxicodonă t Oxicefalie Miodistrofie oculofaringiană m, Mișcările oculare oculocefalice Miodistrofie oculară t, Înclinare oculară Înclinare oculară Olanzapină t Oligodedroglioame t Opiacee și opioide Herpes zoster leziunea nervilor cranieni , , leziuni oculare v nevralgie postherpetică v, pierderea auzului Mers înclinat Opsoclonus Sindrom opsoclonus-mioclon Index de subiect Opticomielita - Nistagmus optocinetic - t Tumori si paralizia nervului facial langa foramen magnum m intracranian diagnostic , ca cauza durerii de cap t, buc, clasificare - prezentare clinică , , r- r tratament , fiziopatologie - etiologie , desmoid relatie cu varsta maduva spinarii - Dischinezie oromandibular-linguală Hipotensiunea arterială ortostatică secundar , primar , Sincopă ortostatică Tremor ortostatic m Sindromul arterei bazilare Stop cardiac și encefalopatie Osteoartrita coloanei vertebrale Osteomielita tuberculoasă a coloanei vertebrale Studiul acuității vizuale , scădere - Encefalomielita acută hemoragică necrotică m, Encefalomielita acută diseminată t, Nervul abducens - leziunea palimpseste alcoolice - Notă ed Edemul discului optic - Edem cerebral vasogen local "Întreruperi" Intoxicație - vezi Substanțele chimice ca o cauză a tulburărilor neurologice Durerea referită în partea inferioară a spatelui Herpes oftalmic Oftalmoplegie diabetic internuclear exoftalmic Oftalmoscopie P Paclitaxel t Tractul paleospinotalamic Paleocerebel Palinopsie Panhipopituitarism , Pandisautonomie m, Atac de panică , , Deficit de acid pantotenic Panencefalită sclerozantă subacută , Papillit , t Papilom plexului vascular t Miotonie paradoxală Paralizie bulbar flasc diagnostic și apraxie în neuronii motori superiori - cu afectarea neuronilor motori inferiori - somnoros , Neurologie după Adams și Victor Paramiotonia congenitală , , m, Sindroame paraneoplazice , , m, , , , m Polineuropatie , Tulburare de personalitate paranoica Stări paranoide Paranoia Parapareză spastică familială Parapareză cu leziune a măduvei spinării - vezi Boli ale măduvei spinării, subacute sau cronice cu parapareză Mers paraplegic Paraplegie definiția cu leziune transversală completă a măduvei spinării tulburări simpatice și parasimpatice , Polineuropatii paraproteinemice Tulburări parasimpatice în paralizie , Parasomnii, benigne Parafazie , Reflexul parașutei Parez Pareza privirii și paralizia mușchilor oculari , Parestezia mâinilor ca cauză a tulburărilor de somn sindromul Parino , , t, t boala Parkinson tulburări ale mișcărilor oculare combinate mers vorbire tremor t, , Sindromul Parkinsonism cauzat de antipsihotice t Parosmia Capturi parțiale , t, , Sindromul Patau Râs și plâns patologic , Intoxicație patologică cu alcool Tulburare neuropsihiatrică autoimună pediatrică asociată cu infecția streptococică Pelagra Penicilina - vezi Benzilpenicilina Cortexul olfactiv primar Cortexul auditiv primar Unitatea senzorială primară Scleroza laterală primară Sindromul scalen anterior Sindromul arterei spinale anterioare Sindromul spinal anterior Sindromul tibial anterior Lobul anterior al cerebelului Neuropatia ischemică anterioară a nervului optic t Ocluzia arterei cerebrale anterioare Fractura craniului Claudicația intermitentă a caudei equina Mișcări periodice ale picioarelor în timpul somnului Paralizie periodică hiperkaliemică t, hipokalemică t, normokaliemică t, Sistemul nervos periferic Boala sistemului nervos periferic diagnostic diferenţial testarea forţei musculare t- t tablou clinic Index de subiect mononeuropatii r- r, patogeneza plexopatii m- m, polineuropatii acute - polineuropatii cronice - radiculopatie sindroame - terminologie Miotonie de percuție Anemie pernicioasă Atrofie musculară peroneană Mers cocos Encefalopatie hepatică Tromboză sinusului cavernos t, , , t boala Pika Pimozida Pinealom t, t, t Pineocitom t Pineocitom t Pirazinamida Calea piramidei Deficit de piridoxină și encefalopatie Piridostigmină , Pirimetamina , Spasm de scris Deficiență nutrițională ambliopie alimentară polineuropatie alimentară deficit de vitamina E deficit de piridoxină și degenerarea cerebeloasă alcoolică și sindromul Wernicke-Korsakoff pelagra degenerescenta combinata subacuta si anemie cu deficit de B] Plasticitatea volumului și presiunii intracraniene Plâns violent , Plegia Plexopatie t- t, definiție Efecte secundare ale medicamentelor la vârstnici Tulburări de comportament în timpul somnului REM ereditar Tulburare de personalitate limită Contracții musculare - vezi Fasciculații, Fibrilație Subacută degenerare combinată , mielopatie necrozantă encefalomielopatie necrozantă encefalopatie spongiformă Panencefalita sclerozantă subacută Adolescenți boli metabolice ereditare - convulsii Leziunea nervului hipoglos Vârsta înaintată - vezi Postura în vârstă modificări legate de vârstă - decorticare tulburări , "împrejmuire" cu afectarea neuronilor motori superiori Coloana vertebrală - vezi sub denumirile departamentelor Ocluzia arterei vertebrale t, t Dischinezie tardivă t Tomografie cu emisie de pozitroni Modificări posturale Tremor postural t Neurologie după Adams și Victor linia de vedere defecte t studiul Polimiozită idiopatică - infecțioasă paraneoplazică polimioclonă polimiopatie congenitală polineuropatie(e) alimentar amiloid , tablou clinic stări critice acută - paraneoplazic , paraproteinemic cronic - Poliomielita nou-născuți t acută anterioară , Polineuropatie Poliodistrofii Poliradiculoneuropatie demielinizantă inflamatorie cronică Poliradiculopatie Leziune transversală completă a jumătății medulei oblongate Sindrom m Leziune transversală completă a măduvei spinării , , , , , , , , , , , Maturarea sexuală Disfuncție sexuală , Poziția și percepția pasivă a mișcării Striat - Sindromul unu și jumătate Mielinoliză centrală pontină Sindromul leziunii măduvei spinării cu jumătate de lățime , , Encefalopatie sistemică portală Psihoza postpartum Boala postpartum si cerebrovasculara Nevralgie postherpetică v, Activitate musculară constantă Instabilitate nervoasă posttraumatică , Boala Pott Mers atactic efectele îmbătrânirii hemiplegic distonic isteric cerebelos tulburări - răsturnare paraplegic cocoș cu hidrocefalie normotensivă cu parkinsonism cu leziuni lobului frontal întârziat la mintal cu leziuni ale lobilor frontali întârzieri mintale Mononeuropatie multiplă lombară Dureri de coloană lombară hernie de disc artropatie degenerativă entorsă Index de subiect spondiloza cu mielopatie spondilolisteza Sindromul Prader-Willi t Praziquantel Prednisolon în tratamentul dermatomiozitei și polimiozitei în prevenirea migrenei Pubertate precoce Predominant tremor cinetic t, Spatiul pretibial , Tumora sinusurilor paranazale m Primidon in tratament convulsii m, tremor esential Infecții cu prioni - Convulsii , m Generalizate - isterice Afazie de conducere Surditate de conducere Leucoencefalopatie multifocală progresivă , atrofie musculară oftalmoplegie externă orbire Sindromul de ataxie progresivă Progresist paralizie bulbară paralizie supranucleară , , , r, r, Sindromul medular oblongata lateral m Sindromul medular oblongata medial m Prosopagnozia , v Procainamidă în tratamentul miotoniei , , în tratamentul crampelor iar depresia t ca cauză a miopatiei t, t Procarbazină t Sindromul "Blestemul lui Ondine" , Prolactinoame t Trauma penetrant la cap propranolol în tratamentul bolii Parkinson în tratamentul tremorului esențial m, în prevenirea migrenei Prozodia Virusul herpes simplex - vezi Herpes simplex Convulsii parțiale simple Fenomen de contraindicație Anticonvulsivante t, t Infecții cu protozoare - Profenamina Spasme profesionale Paralizie pseudobulbară Râs și plâns pseudobulbar , Pseudohipertrofie musculară Pseudoinsomnie Pseudocontractură Pseudotumoare a creierului , , Pseudo-crize Creșteri musculare pseudotumorale Psilocibina Boala mintală Conform VTK, acestea sunt ) hipertensiune intracraniană idiopatică; ) hipertensiune intracraniană - Notă ed Neurologie după Adams și Victor şi durere examen neurologic Starea psihică studiu - evaluare sumară , Substanțe și tulburări legate de droguri Crize psihogenice Psihoze postpartum reactiv pe termen scurt endocrin , Crize psihomotorii Psihoneuroză Psihostimulante Ptoză Pupillotonia t Mers "beat" R rabdomioliză - Radiculopatie , definiție acută poliradiculopatie cronică inflamatorie demielinizantă segmentară Dezvoltare perioadele t în norma - Tulburări de dezvoltare întârzierea dezvoltării motorii , dezvoltare senzorială - dezvoltare mentală , selectivă - intelect , defecte cranio-spinale personalitate dezvoltare sexuală , infecții intrauterine și neonatale mne discursuri - , tone cu dificultăţi de învăţare dezvoltare socială cromozomiale Sindroame de disociere - vorbire , Ruptură musculară Sindromul de spargere a capului Sindromul Riley-Day , Sindromul Ramsey-Hunt , Encefalita Rasmussen Scleroza multiplă diagnostic , tablou clinic - tratament patogeneza patomorfologie epidemiologie Otrăvirea plantelor Pupila dilatată t Rakhischisis Depresiunea jetului , , t Reacția pupilei la lumină Reacția la pierdere Examenul neurologic al copilului Vezi și Adolescenți, Copii Artrita reumatoida cu mielopatie compresivă cu leziuni ale coloanei cervicale sindromul paratrigeminal Raeder t Sindromul Reye , Neurofibromatoza Recklinghausen Sindromul Renpenning Manevra de repoziționare Retinita pigmentară Retinopatie hipertensivă Nistagmus de retracție - m Nevrita optică retrobulbară cu scleroză multiplă Index de subiect Amnezie retrogradă Sindromul Rett Reflex(e) flexie protectoare cercetare miotatic monosinaptic tendon gât tonic , , t, t, intensificată în leziunile măduvei spinării Îmbunătățirea activității reflexe Distrofia simpatică reflexă , Spasmul muscular reflex ca o cauză a durerii de spate Inervația reciprocă Cercetarea vorbirii , Tulburări de vorbire Vezi și Afazie articulare , dezvoltare , fonație t terminologie Sindromul omului rigid Rigiditate decerebrare cu afectare a ganglionilor bazali m, Testul Rinne Risperidonă t Rifampicina în tratamentul meningitei bacteriene t, t în tratamentul meningitei tuberculoase în prevenirea meningitei bacteriene ca cauză a miopatiei m, m Patologia corneei m Epilepsia Rolandică Boala Romberg Intoxicația cu mercur CU Tromboza sinusului sagital , , Sindromul Sanfilippo r, r Saccades Convulsii Salaam , Sinucidere Sarcoidoză , si paralizia nervului facial Intoxicatia cu plumb , m, Fistule (fistule) durei mater Demielinizare segmentară Radiculopatie segmentară Otrăvire sedativă și hipnotică Tulburări sexuale Vezi și Disfuncție sexuală Polineuropatie amiloidă familială Paraplegie spastică familială Tremor de acțiune familială m, Mers tocat , Mers atactic senzorial Afazie senzorială , Ganglionopatie senzorială Întârziere în dezvoltare senzorială Sepsis și encefalopatie Retina boli degenerative , potențiale evocate vizuale leziune acută oftalmoscopie boala Simmonds , Apraxia membrelor simpatice cu afazie Broca Distrofie simpatică reflexă Tulburări simpatice în paralizie , , , , , Neurologie după Adams și Victor Simularea SIDA - vezi infectie HIV si SIDA Sinapsa neuromusculară Sinapsa sinusului carotidian Sinusurile tumorale - vezi Tumora sinusurilor paranazale Sindromul siringomielic Miodistrofia scapulo-roponeală r, Scafocefalie Fenomenul "Jackknife" , Difuzie cerebrală Orbire - Vezi și Deficiență vizuală cortical ereditar Atrofia ereditară a nervului optic Leber progresiv m, verbal congenital m verbal izolat Mutism verbal pur Crize convulsive parțiale complexe Examinarea auzului , Vascularizarea zonei adiacente Moartea cerebrală Râs violent , Tulburări de somn hipersomnie - insomnie - altele , Somnambulism Răspuns pupilar consensual Mișcări oculare consensuale tulburări Tulburări de conștiință Vezi și Comă mecanisme , confuzie Sindrom cerebral risipitor de sare Crize somatosenzoriale Tulburări somatoforme Visul - Somnolență diurnă Paralizie în somn Fenomen de rezistență Malformații vasculare Comoție - Tulburări de dezvoltare socială , Sociopatie Tulburări combinate de mișcare a ochilor , Spasm(e) intenționat pentru boli musculare profesional torsiune în tratamentul neurolepticelor t Pareza spastică, congenitală Paralizie bulbară spastică Disfonie spastică , , Torticolis spasmodic Spasticitate și ataxie Studiu special de sensibilitate Metode speciale de cercetare - angiografia , potențiale evocate genetică examinarea lichidului cefalorahidian , tomografie computerizată stimulare magnetică corticală , puncție lombară , imagistică prin rezonanță magnetică - mielografie tomografie computerizată cu emisie de un singur foton tomografie cu emisie de pozitroni Index de subiect ultrasunete , electroencefalografie - SIDA - vezi infectia HIV si SIDA Durerea coloanei vertebrale Neuropatia spinala motorie Leziunea coloanei vertebrale - vezi Leziunea maduvei spinarii Amiotrofii spinale ale sugarului si copilariei Sindroame spinale - Spinal soc i durere mers Sindromul foramen magnum leziunii măduvei spinării Sindromul Brown-Sekara , , și tulburări senzoriale sindromul caudei equina sindromul conus medular sindromul spinal anterior parapareză subacută sau cronică - mielopatie demielinizantă mielopatie cu radiații mielopatie datorată bolilor virale spondiloză lombară artrită reumatoidă sau artrită anchilozantă cu mielopatie compresivă degenerare spinală degenerare a măduvei spinale acute mielită transversală malformații vasculare spondiloză cervicală cu mielopatie abces epidural leziune transversală completă - sindrom siringomielic sindrom spinal central Lichidul cefalorahidian - vezi Calea spinoreticulotalamică a lichidului cefalorahidian , Calea spinotalamică - Spirochetoze - Spondiloza lombar , cervical cu mielopatie și ataxie Spondilolisteza Confuzie delir diagnostic și tratament acută demență Ocluzia arterei cerebrale medii t Leziune periaqueductală mezencefalică encefalită Îmbătrânire influenţa asupra muşchilor efecte asupra memoriei și a altor funcții cognitive - efecte asupra funcțiilor motorii - uitare senilă benignă semne neurologice , , g boli neurologice asociate Neurologie după Adams și Victor Tremur senil t, Stare epileptică Lezarea trunchiului cerebral și pierderea senzației Encefalita tulpină Patologia corpului vitros t Pasul Sindromul Sturge-Weber , m Stereognoză Stereotipuri Sindromul Steele-Richardson-Olshevsky Tetanus Strabism congenital (neparalitic) Frica Terori nocturne , Afazie striatocapsulară Degenerescenta strionigrala Leziunea sistemului strionigral - Sindromul Stron Hematoame subdurale , empiem subdural Substanța P Convulsii Vezi și Convulsii Sindrom convulsiv uremic Status convulsiv epileptic Deformări articulare, congenitale T Mers tabetic Taxol t Sensibilitatea tactilă Afazia talamică Durere talamică Fibre talamostriatale Leziunea talamusului și pierderea senzației Talidomidă t Intoxicatia cu taliu t Tulburarea de personalitate teatrală corpi Lewy - vezi corpi Lewy Leziuni parieto-occipitale și tulburări ale mișcărilor oculare conjugate Leziunea lobilor parietali , și pierderea senzației Încălcări ale reglementării temperaturii Teratologie Sindromul Turner , m Tetraplegie și miopatie tetraplegică acută definiție tulburări simpatice și parasimpatice , boala Tay-Sachs , , tone Tiagabin tone, Clorhidrat de tiamină , , Dureri de tic - vezi Nevralgie de trigemen Tiki Simptomul Tinel Tireotoxicoza , , t, , , t Activator de plasminogen tisular , Toxoplasmoza , intrauterina t Sindromul Tholos-Hunt v, Boala Thomsen , v, v Crize tonico-clonice Pupila tonica v Reflex tonic cervical Topiramat v, Diagnosticul topic Distonie de torsiune Spasm de torsiune Afazie totală Leziuni cerebrale, vezi Leziuni cerebrale Leziunea măduvei spinării - Index de subiect Tramadol t Amnezie globală tranzitorie , Atacuri ischemice tranzitorii Afazie transcorticală Alarmă Anxietate - Tulburări de anxietate Nevroza de anxietate Tremor - , t acțiuni t, intenționate (ataxice) , t, ortostatic t parkinsonian , t, predominant cinetic t, cu afectarea ganglionilor bazali - , t repaus , postural t senil t, fiziologic , t esențial (de familie) t, Globi oculari fluturați Triazolam Trimetoprim-sulfametoxazol t, t, t Triplegia Trisalicilat t Trisomia Trichineloza ca cauză a poliomiozitei Nevralgie de trigemen m, Tromboza venelor și sinusurilor creierului - Tromboflebită septică intracraniană Tromboembolismul vaselor cerebrale Parapareza spastică tropicală tuberculos meningita , osteomielita coloanei vertebrale Scleroza tuberculoasă , t Pierderea auzului - motive t Sindromul Tourette Turricefalie Otrăvirea cu metale grele , t La Sindromul Williams Examenul cu ultrasunete Retardare mintală , t, t retard mintal - mers Neuropatie uremică t Encefalopatia uremică Sindromul convulsiv uremic Oboseala - Plimbarea rațelor Oboseala - și miologie clinică Contuzie cerebrală - F boala Fabry t Facomatoza boala Farber t Fasciculații , , Convulsii febrile Fenelzină Fenilcetonurie Fenitoina în tratamentul miotoniei congenitale convulsii t, durere t Fenobarbital în tratamentul sindromului de abstinență la alcool convulsii t, Neurologie după Adams și Victor Fenciclidina Enzime musculare, nivel seric Sindromul alcoolic fetal Fibrilații Displazie fibromusculară Tremor fiziologic , t Fizioterapie dermatomiozită și polimiozită Stresul fizic ca cauză a durerii de cap Sindromul Fischer Lobul floculonodular Fludrocortizon , Flurazepam Nevroza fobică Distonii focale Crize focale Fonația și tulburările sale Sindromul Foster-Kennedy Fosfenitoina sindromul Frohlich Ataxia lui Friedreich m, , m Fluorouracil X Tiroidita Hashimoto m, Substanțele chimice ca cauză a tulburărilor neurologice Antibiotice și imunosupresoare m Antidepresive Antipsihotice , m Tulburări cauzate de acestea Comă m Miopatie m- m Nystam, m, halucinogene și marijuana opiacee și opioide medicamente anticanceroase m psihostimulante hipnotice și sedative toxine metale grele Sulfat de chinidină Chinina , , Cloramfenicol Încălcări ale canalelor de clor , t, t Criza colinergică Chordoma t Coreoatetoză și tulburări de vorbire Mers coreoatetoid Coreea Huntington t, demență cu afectarea ganglionilor bazali Sidengama Boli cromozomiale Poliradiculoneuropatia demielinizantă inflamatorie cronică Sindromul de oboseală cronică c Disartrie centrală Mielinoliza pontină centrală Sindromul central al coloanei vertebrale Arterita cerebrală Paralizia cerebrală Scleroza cerebrală, difuză , Boli cerebrale vasculare arterita arterelor cerebrale infarct trombotic aterosclerotic examen suplimentar tablou clinic - tratament - atacuri ischemice tranzitorii , Index de subiect management de caz , hemoragie intracraniană din cauza rupturii anevrismului sacular - intracerebral primar - în malformațiile arteriovenoase , în timpul sarcinii și în perioada postpartum encefalopatie hipertensivă AVC lacunar AVC migrenos sindromul AVC boli mitocondriale moya-moya anevrism de disecție al arterelor carotide și vertebrale hemoragie subarahnoidiană spontană - Leucoencefalopatie subcorticală Binswanger tromboza venelor și sinusurilor creierului - displazie fibromusculară infarct embolic - Presiunea lichidului cefalorahidian scăzută ca cauză a durerii de cap crescută - vezi hipertensiune intracraniană schimbări cu meningită bacteriană în comă t- t studiul Ceftriaxonă în tratament abcese cerebrale boala Lyme Ciclosporină t Ciproheptadină Cisplatină t Cisticercoză Citarabină t Infecție intrauterin cu citomegalovirus t H Respirația Cheyne-Stokes Fractura craniului Durere cranio-facială m, m, Vezi și Cefalee Traumatism cranian lumina tratament cu o creștere a presiunii intracraniene cu o pierdere de scurtă durată a conștienței în traumatisme severe mecanisme definiție fractură de craniu consecințe pe termen lung penetrant hematom subdural , comoție și contuzie , hematom epidural acut nervi cranieni I- st (olfactiv) , patologie , (oculomotor) - înfrângere , (bloc) - înfrângere al -lea (triplu) t, (priza) - înfrângere al -lea (față) al -lea (lingo-faringian) al -lea (rătăcire) II - a (suplimentar) (sublingual) Neurologie după Adams și Victor neuropatie multiplă leziune în afara trunchiului cerebral m leziune în interiorul trunchiului cerebral m Cursa "pur motor" Accident vascular cerebral "pur senzorial" Tulburări de sensibilitate în leziunile nervilor și rădăcinilor periferice , în leziunile trunchiului cerebral, talamusului și lobului parietal neuronopatie senzorială , în leziunile măduvei spinării - Sensibilitate Vezi și Orbire, Pierderea vederii, Surditatea, Pierderea auzului mecanisme periferice - căi - cercetare , , , Căi sensibile - Leziuni sensibile ale rădăcinii W Boala Charcot-Marie-Tooth Hipotensiune arterială ortostatică Shy-Dreijer Sindromul Shay-Dreijer m, Sindromul Schwarz-Jampel Herpes cervical-occipital Sindromul coastei cervicale Coloana cervicală Vezi și Dureri de gât hernie de disc , boli degenerative Tulburarea de personalitate schizoidă Tulburarea de personalitate schizotipală Schizofrenie - Boala Schilder m, , boala Schindler t Schistosomiaza Sindromul Sheehen Glanda pineală Șoc spinal boala Steinert boala Strumpell Zgomot în urechi , t uh Sindromul Edwards Sindromul Adie t Paramiotonia Eulenburg Exoftalmie Oftalmoplegia exoftalmică Eclampsie t, t, , t, , Extaz Tulburări de mișcare extrapiramidală - vezi Leziunea ganglionilor bazali Tulburări electrolitice Vezi și după numele electroliților individuali Electromiografie Electroretinografie Terapie electroconvulsivă Teste electrofiziologice - Electroencefalografie Infarct cerebral embolic Miodistrofie Emery-Dreyfus Labilitate emoțională Tulburări emoționale - Emoție Empiem subdural Miopatie endocrină Boli endocrine care se manifestă ca psihoză sau demență , Endocrinopatie și boli neuromusculare Index de subiect Endorfine Enkefaline Encefalită bacteriană , , m limbică , medial temporal mezencefalic-diencefalic acută cauzată de virusul herpes simplex , neviral , neviral paraplastic stemsen paraplastic Encefalomielita acută necrotică hemoragică t, acută diseminată t, Encefalopatie hiperglicemică hipercalcemică hipertensivă - hipoglicemică hipoxic-hipotonică hipoxic-ischemică metabolică m, m mioneuro-gastrointestinală pe fondul secolului sau nearsurii pe fondul secului sau al hipercapsului pe fondul secului sau al hiperglicemiei cu deficit de piridoxină uremic Enurezis nocturn Ependimoame , t, t Hematoame epidurale Abces epidural intracranian spinal Epilepsie - Vezi si Convulsii nocturnă definiție rolandică mioclonică juvenilă Starea epileptică Epifiza Eritroblastoza tartrat de ergotamină Ergotism Tremor esențial t, Etambutol în tratamentul meningitei tuberculoase neurotoxicitate t Etionamidă Etosuximidă t Transmiterea efaptică Ecolalia eu Icter nuclear Leziunea nervului glosofaringian Publicație științifică Maurice Victor, Allan X Ropper Un ghid pentru neuroștiință de Adams și Victor Șef departament științific și informare, dr Miere Științe AS Makaryan Redactor-șef AS Petrov Adjunct redactor-șef S A Zaitseva Responsabil cu problema OV Zhukova Coritor Yu S Borisenko Dispoziție computer MP Trubaciov Prepress și design coperta А N Stejar Raport sanitar si epidemiologic Nr D din martie Semnat spre publicare la decembrie Format x '/ Hartie offset Imprimare offset Căști Newton Volum , buc l Tiraj de exemplare Ordinul nr OOO Medical Information Agency , Moscova, M Trubetskaya, (MMA numit după I M Sechenov) tel /fax: - - , - - ; E-mail: miapubl@mail ru http://www medagency ru Magazin online: www medkniga ru Rezervați prin poștă în Ucraina: PO Box , Vinnitsa, E-mail: maxbooks@svitonline com Tipărit la JSC "Rybinsk Printing House" , Rybinsk, st Chkalova, Ediția a șaptea i] MANAGEMENT NEUROLOGIE de Adams și Victor Maurice Victor Allan X, Ropper Acest ghid larg apreciat oferă medicului informații neurologice autorizate și relevante din punct de vedere clinic ^ CARACTERISTICI ALE ACESTEI CARTE: ► Informațiile științifice și practice despre principalele boli neurologice vor fi un instrument indispensabil atât pentru rezidentul clinic și pentru practician, cât și pentru student ► Recomandări pentru diagnostic și tratament ambulatoriu și internat, prezentat simplu și concis ► Tabelele detaliate vă ajută să găsiți rapid informațiile de care aveți nevoie ► Date actualizate privind progresul neuroștiinței, inclusiv: " managementul unui pacient cu un accident vascular cerebral, • tulburări de personalitate • scleroză multiplă, - epilepsie, • durere de cap, • neuropatie periferica" ■ boala Alzheimer, ■ boala Parkinson si altul ► Desene originale ale unei imagini tipice RMN și CT 